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Pathologische Anatomie 
der isolierten kongenitalen Mitralstenose 

bei einem Zwillingspaar 
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P a t h o a n a t o m i e a l  F e a t u r e s  of I s o l a t e d  C o n g e n i t a l  M i t r a l  S t enos i s  

in  T w i n s  

Su,mmary. The pathoanatomicM features of isolated congenital mitral  stenosis in female 
twins  are presented. At  the age of 7 months  one of the infants underwent  an  emergency 
mitral  valvotomy and died the next  day due to mitral  insufficiency. A total  mitral  valvectomy 
and  an implantat ion of a BjSrk-Shiley prosthesis were performed on the second child a t  
the age of 27 months.  Death  occurred 6 months  later  due to malfunction of the prosthesis 
caused by  a circular fibrous endocardial bulge on bo th  the atrial and ventr ieular  side of the 
prosthesis. The bulging endocardial fibrosis may have been favored by a local thrombosis,  
which was found circularly around the bed of the prosthesis after it was removed. Since 
the  child suffered from postoperative serum hepati t is ,  anticoagulants could not  be applied 
on a regular basis in sufficient doses. The relation of the endocardial fibroelastosis to the 
congenital valve disease and the implantat ion of a prosthesis is discussed. The site of the 
postoperative valve in the first child and the state of the second child after implantat ion 
of the mitral  valve prosthesis are discussed in detail. 

Key words: Mitral Stenosis in Twins - -  Mitral Valvotomy - -  Mitral Valve Insufficiency - -  
Mitral Valve Prosthesis - -  Local Thrombosis - -  Malfunction of Prosthesis - -  Combined 
Mitral Valve Disease - -  Endocardial  Fibroelastosis - -  Pathological Anatomy. 

Zusammen/assuug. Mit der vorliegenden Mitteilung wird u.W. erstmals eine isolierte 
kongenitale ~i t ra ls tenosc bei einem Zwillingspaar - -  7 Monate alt  gewordener weiblicher 
Sgugling (Zustand nach frischer, notfallmgBig ausgef/ihrter MitralvMvotomie), 29/12 Jahre  al t  
gewordenes weibliches Kleinkind (Zustand naeh prothetisehem Mitralklappenersatz 6 Monate 
vor dem Tode) - -  beschrieben. Die pathologisch-anatomisehen Befunde werden dokument ier t  1 
nnd  diskutiert .  

Als Todesursache war bei dem einen Kinde ein Herzversagen nach operat iv gesetzter 
2YIitralklappeninsufiizienz anzunehmen,  bei dem anderen Kinde ein Herzvcrsagen infolge 
Ventildysfunktion. Das freie Klappenspiel des Bj6rk-Shiley-Ventils,  eines seharnierlosen 
Deekelventils, wurde mehr  und mehr  behindert  dureh einen zirkulgr den Prothesenrand fiber- 
wuehernden fibrSsen Endokardwulst .  Es resultierte eine Venti ldysfunktion im Sinne eines 
kombinier ten Mitralklappenfehlers. Schri t tmacher  der tiberschiegenden Bindegewebs- und 
Endokardbi ldung diirfte eine lokale Gerinnselbildung im Prothesenlager und  am Prothesen- 
ring gewesen sein, nachdem eine ausreiehende Mltikoagulantien-Applikat ion wegen post- 
operativer Serumhepati t is  bei diesem t( inde nicht  ha t te  betrieben werden k6Imen. 

Die  k o n g e n i t a l e  M i t r a l s t e n o s e  i s t  - -  s i e h t  m a n  y o n  d e n  F a l l e n  m i t  h y p o .  

p l a s t i s e h e m  l i n k e m  H e r z e n  a b  - -  e in  s e l t e n e r  H e r z f e h l e r  (Doerr ,  1960;  D a o u d  

et al., 1963;  B e u r e n ,  1966;  V lad ,  1971;  I t i ] g e n b e r g  et al., 1972). Sie i s t  h g u f i g e r  

1 Photographische Doknmenta t ion  gemeinsam mi t  Frau  H. Blessmann. 



76 E..W. Sehwarze 

mit underen Herzkluppenfehlern und GefiiBunomulien kombiniert (Schulz, 1958; 
Goerttler, 1963), als dub sie isoliert, uls eine singul~re Herzkluppenveri~nderung 
vorliegt: Unter 1000 ungeborenen Herzfehlern fund Abbott (1936) seinerzeit 17 
mit anderen kurdiovuscul~ren Anomalien verbundene und 6 isolierte kongenitule 
Mitrulstenosen. Dus fumil~re Vorkommen einer kongenitulen isolierten Mitral- 
stenose (fortun i.k.MSt.) ist extrem selten, eine i.k.MSt, bei einem Zwillingspuur 
u.W. bisher noch nicht mitgeteilt worden. 

Am Beispiel eines yon uns beobuchteten weiblichen Zwillingspuures (ein 
7 Monute und ein 29/1~ Juhre ult gewordener Zwilling) erweist sich: Trotz der 
Ahnlichkeit, der teilweise anch direkten ()bereinstimmung in typischen Befun- 
don, hut jedes konnutale Mitrulvitium, so uuch die i.k.MSt., ein eigenes patho- 
logisch-unatomisches Gepri~ge. 

Kasuistik 

Weibliches Zwillingspaar (A. K. 1%. und M.R.), (lessen Ein- oder Zweieiigkeit retrospektiv 
nicht mehr festzulegen war. Familienanamnese (gesunde Eltern, bei einer Cousine vgter- 
licher- und einem Cousin miitterlicherseits ein VSD), Eigenanamnese und Klinik s. Pandel 
(1973). 

1. A.K.R. (SN 607/71). 7 Monate alt gewordener, 72 cm groBer, 5,9 kg schwerer, weib- 
licher S~ugling, der 1 Tag nach notfallm~Biger Operation (parakommissurale Valvotomie) 
verstarb. 

Antoptischer I-Ierzbefun4: Nach den i~uBeren HerzmaBen ein mittelgroBer 
linker Ventrikel, erheblich vergrdi3crter linker Vorhof, vergrdBerter rechter Vorhof 
und rechter Ventrikel. Zustund nuch frischer Valvotomie mit 0,9 cm langem, 
longitudinulem, parakommissurulen Schlitz im hinteren Mitrulsegel. Wulstig ver- 
dickte, nuhe dem muralen Segelansutz teilweise knotig und knorpeli~hnlich ver- 
h~rtete Mitralsegel bei nicht spfirbur verfestig~em Anulus fibrosus. Nur die rechto 
Kommissnr ist darstellbur. Freie Kluppenriindcr eingestfilpt. Faltenwurf~hnlich 
verdicktes Endokurd verldtet, die Sehnenf/~den bedeckend, diese untereinander 
und die freien Klappenri~nder mit den Pupillarmuskeln. Sehnenfi~den der 
II.  Ordnung yon der Segelrfickfliiche mit feiner Sonde unterfahr- und isolierbur. 
Zwei upexnuhe, posterolaterul entspringende, pfeilerartig aufsteigende, plumpe 
hintere Papillurmuskeln, die durch verdicktes, quergef/~ltcltes Endokard mitein- 
ander verschmolzeI1 sind. Mittelsturker, kurzer, vorderer Papillurmuskel an der 
Grenze des upexnuhen zum mittleren Ventrikeldrittel, in anteromedianer Posi- 
tion entspringend. Einengung des Mitralostiums in tldhe der freien Segelr~nder 
auf 3,7 cm inneren Klappenumfang. LinksventrikulAre EinfluBbuhn verkiirzt und 
eingeengt. Steilgestellte, mittellunge AusfluBbahn, dutch einen longitudinulen 
septalen Muskelwulst geringgradig abgeflucht. Ventrikelendokard zart, lediglich 
fiber dem spitzennuhen Trabekelwerk am FuBpunkt des vorderen Papillarmuskels 
kleinfleckige Endokardverdickung. Aortenklappe und Aoi~u unuuff~illig, l~elutiv 
hohcr Abgang der Coronarurterien. Deutlich vergrdl3erter linker Vorhof (Vorhof- 
Kummer-Relation links 1,5:1), muskul~r wandverst~rkt (5 ram) und im Endo- 
kard diffus auf 1,5 mm verdickt (histologisch: blande Endokard~ibroelastose). 
Dilatation tier rechten Herzkummer mit Verlgngerung der AusfluBbuhn und 
ballon~hnlicher Auswcitung des Conus pnlmonulis. Muskelkriiftiges, typisch 
reehtsventrikul~res Trabekelwerk (Kammerwandsti~rke 3 mm, maximal 5 ram). 
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Pulmonal- und Trikuspidalklappenapparat  intakt. Dilatation des reehten Herz- 
vorhofes. Foramen ovale gesehlossen. Duetus arteriosns obliteriert. 

2. M.R. (SN 783/73). 29/12 Jahre alt gewordenes, 98 cm groges, 12,6 kg sehweres, weib- 
liehes Kleinkind, bei dem 6 Monate vor dem Tode naeh totaler Mitralklappenexstirpation 
ein Bj6rk-Shiley-Ventil (17 MBRP) implantiert worden war. 

Operation (Prof. Dr. A. Bernhard) seinerzeit in ECC mit Zugang yon links atrial. Opera- 
tionsbericht (Auszug): Hochgradig ver~nderte Mitralklappe: Das gesamte murale Mitral- 
klappensegel ist fibrotiseh vergndert und verdickt. Ebenso ist der freie Segelrand des aortalen 
Segels bis zur Mitge desselben fibrotiseh, fast bis auf Bleistiftstgrke verdiekt. Sehnelff~den 
sind kaum zu erkennen, vielmehr setzen die hypoplastischen Papillarmuskeln direkt an den 
freien Segelrgndern bzw. an den zum Ventrikel gekehrten Segelfli~ehen an. Eine Rekonstruk- 
tion ist nicht m6glieh. 

Autoptischer Herzbefund: Groi3er, kugeliger linker Vorhof und groge linke 
Herzkammer  (L/~nge der Kammereinflugbahn 4 cm, der KammerausfluBbahn 
5 era). Deutliehe VergrSl3erung der rechten Herzkammer (Einflngbahn 3,5 cm, 
AusfluBbahn 5 cm lang). Zustand naeh vollst/indiger Exstirpation des Mitral- 
klappenapparates nnd nach Implantat ion einer Bj6rk-Shiley-Prothese. Wulstiger, 
zirkul/~r yon fibr6sem Endokard /iberwucherter Prothesenrand unter Behinde- 
rung des ffeien Klappenspieles. I m  Prothesenbett  linden sieh nnter dem fibr6sen 
Endokardring zirkuli~r hahnenkamm/ihnliehe, organisierte Tromben, die den 
Endokardwulst  vorhof- und ventrikelw/~rts teilweise als warzige Parietal thromben 
iiberragen. Papillarmuskelstfimpfe nicht sicher erkennbar, jedoeh hier und da 
kleinknotige, nieht gruppierte Endo- und Myokardverdickungen an der Grenze 
des spitzennahen zum mittleren Vetrikeldrittel. Irregul~re, teilweise netzige 
Trabekulierung der ausgemuldeten Herzspitze. Ann~hernd diffuse Verdickung 
des parietalen Ventrikelendokards unter Nivellierung des Trabekelreliefs insbe- 
sondere unterhalb der Mitralklappenprothese; angedeutete Endokardfibrose aueh 
in der linksventrikul~ren Ausflul]bahn, sieh in weehselnder Breite und Tiefe in 
das Myokard einsenkend. Aortenklappe und Aorta unauff/~llig; wiederum hoher 
Coronararterienabgang. Hoehgradiger Reehtsversorgnngstyp bei anomalem 
Coronararterienverlauf links : Kleinkalibrige Arteria eoronaria sinistra steigt ohne 
Aufgabelung in einen Ramus circumflexus, steil ab. UbergroBer linker Vorhol 
mit  muskul/irer Wandverstgrkung (6--7 ram) und diffuser Endokardfibroelastose 
(1,0 mm). Itoehgradige Ektasie und Arterialisation der Lungenvenen. Gering- 
gradige ehronisehe Stauung der Lungen. Ektasie und Aortalisation des Truneus 
pulmonalis und der Pulmonalarterien. Pulmonal- und Trikuspidalklappenapparat 
intakt. Muskelkr/iftiger, stark ausgeweiteter reehter Herzventrikel (Kammer- 
wandst~rke 5 mm) mit Prominenz des Truneus pulmonalis. Foramen ovale ge- 
sehlossen. Duetus arteriosus obliteriert. 

I m  bioptisch untersuchten Gewebe der 6 Monate vor dem Tode exstirpierten 
MitrMklappe keine Zeichen einer floriden Entz/indung; aueh am Autopsiematerial 
beider F/tlle feingeweblieh kein Anhalt fiir floride oder fiir fiberstandene Endo- 
Myokarditis. 

Die feingeweblichen Vergnderungen an den grogen und kleinen Lungen- 
gef/il~en beider Zwillinge gliehen denen, wie sie Ms typiseh f/it kongenitale Mitral- 
fehler bzw. ftir eine yon Geburt an bestehende pulmonale Hypertonie besehrieben 
sind (s. Ferenez und Dammann,  1957) : Verbreiterung der Media mittelgroger und 
groBer Pulmonalarterien/~ste dutch Vermehrung der glatten Muskulatur und der 
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Abb. 1. Bliek in die linksventrikul~re, dureh einen longitudinalen Muskelwulst abgefl~chte, 
AusfluBbahn und auf die t~fiekseite des aortalen ~itralsegels mit hier erkennbaren und mit 
einer Sonde unterfahrbaren Sehnenf~den II. Ordnung. Mitralsegel und Sehnenfl~chen fibro- 
siert, Papillarmuskeln plump. Kongenitale Mitralstenose. 7 IV[onate alt gewordener weiblicher 

S~ugling, Zwilling A.K.R. 

elast ischen Fase rn ;  enggestel l te  muskul~r  w~nds tarke  Arter iolen.  Ausgepri~gte 
In t imaf ib rose  der  Lungenvenen.  Wechse lnd  s ta rke  Lumene inengung  yon Pul~ 
mona la r t e r i en  und  -venen. 

Besprechung der Befande 

Zwar wurden die kl inischen kardiologisehen Untersuehungsbefunde  bei beiden 
K inde rn  jeweils i n t r aope ra t iv  bzw. au top t i seh  besti~tigt, der  deta i l l ier te  K lappen-  
befund ~ber war  naturgems erst  mi t  der  d i rek ten  Inspek t ion  zu erheben:  Die 
Mitralsegel  waren  f ibrosier t  und  verdickt ,  dabei  teilweise knorpel ig  verfest igt .  Die 
Sehnenf~den waren  kaum zu e rkennen  - -  sei es, d~13 sie abnorm kurz  oder  dal3 
sie wie bei  dem nur  7 Monate  a l t  gewordenen Zwilling A , K . R .  un te r  e inem 



Pathologische Anatomie der isolierten kongenitalen Mitralstenose 79 

Abb. 2. Zustand nach friseher parakommissuraler Valvotomie bei isolierter kongenitaler 
Mitralstenose, mit klaffendem Schlitz im fibrosierten, teilweise knotig verdickten hinteren 
Mitralsegel. Faltenwurfghnlieh verdicktes Endokard verl/Stet Mitralsegel mit Sehnenf~den 
und Papillarmuskeln und die Sehnenf~den untereinander. Plumpe hintere Papillarmusket 

masse engt die subavalvulgre Einflul]bahn ein. Zwilling A.K. 1~. 

faltenwurf/thnlieh verdiekten Endokard verborgen waren (Abb. 1 und 2). Die 
Papillarmuskeln waren fehlgebildet - -  in dem einen Fall hypoplastiseh und nieht 
gruppiert angeordnet, in dem anderen Fall yon einem verdiekten Endokard fiber- 
zogen und dutch dieses zu einer plumpen hinteren pfeilerartigen Papillarmuskel- 
masse versehmolzen (Abb. 2), woraus zusS~tzlieh zur valvul~ren eine subvalvulgre 
Mitralstenose resultierte, wie in den F/~llen yon Castaneda et al. (1969) und 
Davaehi et al. (1971). }Varen in einem der F/tlle (Zwilling M.lg.) beide Mitral- 
klappenkommissuren ausgebildet, so liel? sieh bei dem anderen Zwillingskind 
(A. K.R.) in dem wulstigen Klappengewebe nur die rechte Kommissur darstellen. 
Trotz tier Versehiedenheit in den einzelnen Details war der Mitralklappenapparat 
bei beiden Zwillingen in vergleichbarer Weise ver/~ndert : Es lag eine sehornstein- 
oder triehterf6rmige Mitralklappenstenose (Edwards et al., 1965) vor, der Starkey 
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(1959) eine diaphragmaghnliehe Form der kongenitalen Mitralstenose gegenfiber- 
gestellt hat. 

Aus der Art und der Sohwere, in tier einzelne oder alle Teile des Mitralklappen- 
apparates vergndert sind, ergibt sieh das im Einzelfall weehselnde Bild der ken- 
genitalen Mitralstenose. Diese kann bei Vorliegen typisoher Fehlbildungen yon 
den erworbenen, zumeist entztindliohen Mitralfehlern des spgteren Kindes- und 
Erwachsenenalters untersohieden werden (Kilman et al, 1971). Die Differential- 
diagnose zwisohen EntwicklungsstSrung bzw. primgrer Fehlbildung (vgl. Goertt- 
ler, 1963) und einem erworbenen Mitralklappenfehler kaml im Einzelfall jedoch 
gul3erst sehwierig sein (Doerr, 1960). 

Die Versehiedenheit im morphologischen Mitralklappenbefund unserer Fglle 
ist geeignet, den h6heren Schweregrad der Mitralstenose und damit den frtiheren 
Beginn ihrer klinisehen Manifestation beim Kinde A. K.R. zu erklgren: Die groin- 
flgohig fibrosierten, zugleioh herdfSrmig knorpelghnlich verfestigten Mitr~lsegel 
waren, zumal nur eine Kommissur ausgebildet und jedes Segel mit kurzen Sehnen- 
fgden an dysplastisehe Papillarmuskeln gefesselt war, weniger beweglich als beim 
Kinde M. 1%. Zugleich bestand bei A. K.R. die vorerwghnte subvalvulgre Mitral- 
stenose, bedingt durch die Verplumpung vornehmlich der hinteren Papilla> 
muskelgruppe. 

Wie in allan vergleiohbaren Literaturfgllen diirfte aueh die bei unserem 
Zwillingspaar zu beobachtende diffuse Endokardfibroelastose des linken Vet- 
hofes ein Sekundgrphgnomen sein (Ferencz et al., 1954). Bei beiden Zwillingen 
war das Vorhofendokard annghernd gleich stark, zuokergul3ghnlieh verdiokt. 
Histologisch war die fiir das Endokard typische Schiehtenfolge erhalten, jedooh 
die Relation der einzelnen Sohichten zuMnander stark abnorm verschoben: In 
beiden Fgllen waren die fibromuskulgren und musknlgren, fliel~end ineinander 
iibergehenden Endokardschichten verbreitert. Die Schwere dieser Vergnderung 
dtirfte im Falle des nicht prothetiseh versorgten, bereits im Alter yon 7 Monaten 
verstorbenen Zwillings A.K. 1%. dem Schweregrad der Mitralstenose zuzuordnen 
sein. Beim Kinde M.R. ist nach der Ventilimplantation, nach einem lgngeren 
postoperativen ~berleben und der sieh allmghlich entwiokelnden Ventildysfunk- 
tion, die Vorhofendokardfibrose retrospektiv nicht mehr mit dem urspriinglichen 
kongenitalen Mitralvitium zu korrelieren. 

In der Literatur finden sich fiir die linksatriale Endokardfibrose bei kongeni- 
taler Mitralstenose sowohl Beschreibungen vom Typ der primgren = idiopathi- 
sohen Endokardfibroelastose als auch vom Typ der sekundgren Endokardfibrose 
bzw. Fibroelastose (Moller et al., 1964; Beuren, 1966). Hervorzuheben ist, dab 
der Mitralklappenapparat beider Kinder histologiseh nioht in die Fibroelastose 
mit einbezogen war. 

Die herdf6rmige Endokardfibrose in der spitzennahen Herzkammer des nieht 
prothetiseh versorgten Kindes A.K.R. ist als sog. jet lesion ausgel6st worden 
durch den strahlartig auftreffenden Blutstrom, naehdem das Mitralostium and 
die subvalvulgre EinfluSbahn schornsteinf6rmig eingeengt waren. Auch die diffuse 
Endokardfibrose tier linken Herzkammer beim Kinde M.1%. (Abb. 3) ist als 
symptomatiseh anzusehen. Sie ist auf den prothetischen Herzklappenersatz zu 
beziehen (1%oberts und Morrow, 1968) und auf die sich naehfolgend entwickelnde 
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Ventildysfunktion. Die Ergebnisse der pr/~operativen kardiologischen Diagnostik, 
der Operationssitus und das Autopsiepr~parat selbst sprechen f~r diese Deutung 
und gegen das Vorliegen einer idiopathischen Endokardfibro(elas~o)se. 

Die ~natomiseh bedingte Therapieresistenz, wie sie sich bei kongenit~len 
Mitralvitien bereits in den ersten Lebensmonaten entwiekeln kann, erzw~ng bei 
beiden Kindern eine chirurgische Intervention: Eine notfullmaBige Mitral-Valvo- 
tomie bei dem 7 Monate alt gewordenen Zwilling A. K. l~. und einen totalen Mitral- 
kluppenersatz bei dem 29/12 Jahre alt gewordenen Zwilling M.R. Der fiir beide 
Kinder letale Ausgang zeigt eindrficklieh, welehe Sehwierigkeiten ~uch heute 

6 Virchows Arch.  A Pa th .  Anat .  and  Histol . ,  VoI. 366 
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noch bei der chirurgischen Korrektur kongenit~ler tterz~ehler der Mitr~lregion 
bestehen (Bernhard et al., 1974). In dem einen Fall bestimmte die operativ gesetzte 
Mitralkl~ppeninsuifizienz den Ausgung. In dem aaderen Fall ffihrte einc lokule 
Gerinnselbildung am Prothesearand zur Ventildysfunktion, nuchdem bei diesem 
Kinde eine postoperative Serumhep~titis eine Antikoagulentien-Dauerappliku- 
tion nicht zugelassen hatte. Wir fanden im Prothesenlager (Abb. 5 nnd 6) 
warzige (Abb. 4) und gestielte (Abb. 7) Parietalthromben, die den Prothesenrand 
teilweise fiberragten und die als Schrittmacher einer fiberschiel~enden Binde- 
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Abb. 5. Sagittalsehnitt aus linkem Herzvorhof AV-Klappenregion und linksventrikl/~rer 
Hinterwand als histologiseher Schnitt aufgezogen. Diffuse Endokard-Fibroelastose des Vor- 
hofs. Fibr6se, siehelf6rmig verkalkte Endokard-,,Lippen", zwisehen ihnen der (helle)Kunst- 
stoffring mit FixierungsnS~hten des Bj6rk-Shiley-Ventils naeh Entfernen der metallenen 

Prothesenteile. Zwilling M. 1%. 

gewebsbildung angesehen werden konnten.  Die auf Vorhof- und Ventrikelseite 
zirkuls Einengung des Ventilostiums dureh einen fibrSsen Endokardwuls t  
(Abb. 3, 4 und 7) hat te  das freie Deekelspiel behindert  im Sinne eines Druclv- 
knopf-Mechanismus (vgl. Abb. 6), woraus sehlieglich eine vollst/~ndige Ventil- 
dysfunkt ion im Sinne eines kombinier ten MitrMvif~iums resultierte. 

6* 
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Abb. 6. Prothesenlager, sektorfSrmiger Ausschnitt mit fiberragenden fibrSsen Endokard- 
wiilsten. Hahnenkamm~hnliche Pariet~l-Thromben a n und unter vorhofseitigem Endokarwulst 

Abb. 7. Fibr6ser Endokardwulst mit zungen- oder hahnenkammiihnlichem gestielten Throm- 
bus, fibrin-und plgttchenreiches freies Ende, fibrSse Anheftung. Abb. 4-7. Zwilling M.R. (Zu- 

stand n~ch prothetischem Mitralklaploenersatz 6 Monate ~.e.) 

Die klinischen Angaben verdanken wir Herrn Prof. Dr. A. Bernhard, Leiter der Abteilung 
fiir kardiovaskul~re Chirurgie der Universit~t Kiel, und Herrn Dr. E. Pandel (Kurdiologische 
Abteilung (Leiter: Prof. Dr. P. Heintzen) an der Kinder]dinik (Direktor: Prof. Dr. H.-I~. 
Wiedemann) der Universit~t Kiel). 
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