426

XVIIL

Pathologisch-anatomische Mittheilungen aus
dem Augusta-Hospital in Berlin.

Von Dr, Ernst Grawitz, Assistenzarat I. Cl

I. Zwei seltene Fiille von Incontinenz des Ostium
pulmonale, bedingt dureh Fehien eines
Klappensegels.

Das Vorkommen von Klappenfehlern an den verschiedenen
Ostien des Herzens ist ein so fiberaus hinfiges, die Symptome,
welche hierdurch wihrend des Lebens hervorgebracht werden,
finden sich in den Lehrbiichern der klinischen Medicin mit einer
Klarheit und Genauigkeit angefiihrt, wie es nur bei wenig grossen
Krankheitsgruppen miglich ist, und auch die anatomischen Be-
funde sind im Laufe der Zeit zu einem nahezu vollendeten Ge-
sammtbilde iiber die hier wirkenden, pathologischen Prozesse
gesammelt worden, so dass es gewagt erscheinen mag, wenn ich
es versuche, dies Gebiet durch einige neue thatsdchliche Befunde
~zu erweitern.

Dennoch will ich im Folgenden iiber zwei Fille berichten,
welche eine #usserst seltene, und soviel ich nachzusehen ver-
mochte, in der Literatur nicht genauer beschriebene Form der
Incontinenz am Ostium pulmonale. darboten, und dadurch aus-
gezeichnet sind, dass die Section das Zustandekommen dieses
Klappenfehlers in iibersichtlicher Weise klargelegt hat.

Ein allgemeiner Ueberblick der Pathogenese der Herzklap-
penfehler ergiebt zwei Hauptgruppen von Erkrankungen, von
welchen die eine, iiberwiegend hiufigere die, im extrauterinen
Leben entstandenen krankhaften Zustinde betrifft. Diese letzteren
werden hervorgerufen durch Endocarditis acuter oder chronischer
Natur, welche sich mit besonderer Héufigkeit an den Klappen zu
entwickeln pflegt und in ihren Ausgingen zu Verdickung, Verkal-
kung, Retraction und damit mangelbafter Schlussfahigkeit fihrt.
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Fiir die Semilunarklappen der Aorta wird sodann noch der athe-
romatdse Prozess angefiihrt, welcher sich . gelegentlich von der
Aortenwand auf die Klappen fortpflanzt. Als zweite Gruppe
findet man sodann meist kurz erwiihnt die intrauterin ent-
standenen Klappenfehler, welche auf Hemmungsbildung be-
ruhen oder durch fitale Endocarditis entstanden sein sollen und
zumeist in der rechten Herzhilfte gefunden werden im Gegensata
zu der ersten Gruppe, welche in der iiberwiegenden Mehrzahl
der Fille am linken Herzen auftritt.

So richtig nun auch an sich diese Factoren fiir das Zu-
standekommen eines Klappenfehlers sind, so sind sie doch mit
dem Gesagten keineswegs erschopft. Im 91. Bande dieses Archivs
(8. 193) giebt Dilg gelegentlich der Besprechung eines seltenen
Falles von angeborener linksseitiger Conusstenose eine werthvolle
Zusammenstellung der numerischen Abnormitiiten an den Klappen
der Pulmonal- und Aortenostien, aus welcher hervorgeht, dass
diese Abnormititen intrauterin zwar erheblich hiufiger, aber
nicht ausschliesslich am rechten Herzen vorkommen, wie der
Verl. an einer ausfiihrlichen Tabelle- iiber die Missbildungen am
Aortenostium beweist. Den Grund fiir die intrauterin entstan-
denen Herzfehler findet Dilg 1) in einer fotalen Endocarditis
oder 2) in einer fehlerhaften Anlage und daraus entstandenen
Missbildung oder 3) in einer Combination dieser letzteren zur
Zeit, wo sie noch im Entstehen begriffen sind, mit einer Endo-
bezw. Myocarditis. Eine solche Combination seltener Abwei-
chungen reprisentirt der, von Dilg des néheren beschriebene Fall.

Sehen wir somit, dass die intrauterinen pathologischen Vor-
giinge, welche zu Herzklappenfehlern fiihren, mannichfacher Art
sind, so will ich mir im Nachstehenden erlauben, 2 Fille zu be-
schreiben, welche eine, meines Wissens bisher noch nicht publi-
cirte, im extrauterinen Leben entstandene, Form von Herzfehler
reprasentiren und ausserdem das besondere Interesse dadurch er-
wecken diirften, dass sie eine Insufficienz des Ostium pul-
monale bedingt haben.

Da die beiden Fille ein verschiedenes Alter und deshalb
einen verschiedenen Grad der Ausbildung des sonst analogen
pathologischen Prozesses darstellen, so fiihre ich zunichst den
dlteren ausgebildeten Fall an, um sodann an dem jiingeren Sta-
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dium die Entstehungsweise der Erkrankung zu erGrtern. Zu-
nichst schicke ich die klinische Beobachtung voran, wozu mir
Herr Professor Senator das Material giitigst iiberlassen hat:

Emil Ellmann, Fabrikarbeiter, geboren am 30. Mai 1855, wurde zum
ersten Male vom 5. April 1886 bis 10. Mai 1886 auf der inneren Station des
Augusta-Hospitals behandelt. Derselbe hatfe vor 16 Jahren an Gelenkrheuma-
tismus gelitten, war dann spiter stets gesund gewesen. Sechs Wochen vor
seiner Aufnahme war er an reissenden Schmerzen in der linken Brustseite
erkrankt, die fortwihrend anhielten, aber bei tiefem Athemholen schwanden.
Sodann war Paf. an Muskelrheumatismus bebandelt worden, da aber die
reissenden Schmerzen besonders in den Muskeln des Riickens und ger Ober-
arme nicht nachliessen, suchte Pat. Aufnahme im Augusta-Hospital. Eine
specifische Infection leugnete derselbe. Der Status praesens ergiebt am
5. April einen missig kriftigen Kérperban, Thorax etwas abgeflacht. Die
Lungen lassen percutorisch und ausecultatorisch nichts Abnormes erkennen.
Die Herzdampfung ist nicht verbreitert, dagegen der Spitzenstoss verbreitert,
hebend, sichtbar im 6. Intercostalraum. Man hért an der Spitze ein deut-
liches systolisches Gerdusch, das sich nach rechts heriber deutlich verstirkt,
forner ein lautes systolisches Gerfiusch dber der Aorta und Pulmonalis. Der
diastolische Ton fehlt tiberall. Es bestehen keine Oedeme und Exantheme.
Der Urin ist bernsteinfarben, klar, ohne Sediment und Albumen,

Dieser Zustand besserie sich so, dass Pat., fast ‘obne Beschwerden zu
haben, am 10. Mai 1886 entlassen wurde. .

Am 18. October 1886 suchte Pat. zum zweiten Male das Hospital auf.
Er gab an, in der Zwischenzeit schwere Fabrikarbeit verrichtet zu haben
und allmihlich wieder die friheren Beschwerden bekommen zu haben. Die
Fiisse schwollen ibm an, er bekam ofters Herzklopfen und Blutandrang,
selten dagegen Athemnoth, seit 6 Wochen war er arbeitsunfihig. Status
praesens: Pat. ist méssig bei Kriften. An Lippen und Wangen geringe
Cyanose, Stivnvenen stark gefiillt. Die Bauchdecken sind ziemlich stark ge-
spannt, es besteht kein Ascites. Ueber den Lungen findet sich iberall
scharfes vesiculires Athmen, ab und zu von kleinblasigem Rasseln begleitet.
Die Herzdampfung beginnt am oberen Rand der III. Rippe, reicht nach
rechts ungefibr 3 Finger breit iiber die Mitte des Sternums, nach links
1 Finger breit iiber die Mammillarlinie. Spitzenstoss im VI Intercostalraum.
Ueber der Pulmonalarterie findet sich ein lautes diastolisches Gerdusch, an
der Spitze systolischer und diastolischer Ton, iber der Aoria systolisches
und diastolisches Geriusch. Eiwas unterhalb der Pulmonalis ist pericarditi-
sches Reiben hérbar. An der Carotis 2 Toéne vorhanden, der Puls ist
hiipfend. Der Urin ist klar, ohne Albumen, viele Urate enthaltend.

Eine spatere Untersuchung am 29. October ergab sodann dber der Aorta
ein systolisches und diastolisches Grerusch, tber der Pulmonalis einen un-
deutlichen systolischen Ton und ein diastolisches Gerfiusch, an der Spitze
einen systolischen Ton und diastolisches Gerfiusch. Es traten dann allméh-
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lich trotz Behandlung mit Digitalis, Cofféin, spéter Scilla allgemeiner Hydrops
und Dyspnoe auf und am 18. November 1886 trat der Exitus lethalis ein.

Die von mir am folgenden Tage gemachte Obduction ergab
Folgendes:

Ziemlich kraftig gebante w#nnliche Leiche. Die Unterschenkel und
Fisse sind ddematds. In der Bauch- und Brusthdhle findet sich ein missig
reichlicher serdser Erguss, ebenso im Herzbeutel. Der Situs in der Bauch-
hohle ist normal. In der Brusthohle zeigt sich das Herz stark vergrissert,
alle Kammern stark mit Blut gefillt, die Klappen der Aorta sowohl wie der
Arteria pulmonalis sind nicht schlussfahig. Der linke Ventrikel ist stark
dilatirt, die Wandungen verdickt. Im linken Herzen finden sich die freien
Rander der Mitralis verdickt und etwas geschrumpft. Im Anfangstheil der
Aorta, unmittelbar an der medialen Semilunarklappe beginnend, findet sich
ein Aneurysma von Wallnussgrdsse, welches bis weit nach dem Ostium pul-
monale vorgebuchtet, und mit Thrombusmasse erfillt ist. Im rechten Herzen
zeigt sich der Ventrikel stark dilatirt und etwas hypertrophisch. Im Ostium
pulmonale finden sich nur 2 Klappen vor, welche in dem iibrigens normal
weiten Arterienrohr die hintere und vordere laterale Seite zu zwei Drittel
der Peripherie einnehmen, wihrend das mediale Drittel keine Spur einer
Klappenbildung aufweist, vielmehr eine absolut glatte, gelbe, glinzende Ar-
terienwand zeigt. An dieser Stelle ist die Arterienwand durch den Druck
des erwihnten aneurysmatischen Sackes stark nach innen eingedriickt. Die
beiden vorhandenen Klappen haben die Grisse und Form der normalen Se-
milunarklappe, sind durchscheinend, glatt, glinzend und frei beweglich.
Nirgends finden sich Spuren von Endocarditis. '

Die ibrigen Organe ergaben, kurz erwihnt, schiefrige Induration in bei-
den Lungenspitzen, starkes Lungenddem, chronische Induration der Milz und
Nieren, Muscatnussleber.

Es handelt sich hiernach um eine doppelseitige Herzerkran-
kung, nehmlich links um die Bildung eines Aneurysma und
eine Insufficienz im Ostium aorticum sowie chronische Verdickung
der Mitralis, rechts um zweiklappiges Ostium pulmonale mit In-
sufficienz. Lassen wir einstweilen die linke Herzhilfte unbertick-
sichtigt und werfer wir einen Blick auf die Casuistik der Ab-
normitdten im Ostium pulmonale. In der eingangs erwihnten
Arbeit von Dilg findet sich eine Zusammenstellung von 64 Fal-
len von Pulmonalarterienostium mit zwei Seminularklappen, in-
dess diirfte keiner derselben mit dem unsrigen in Uebereinstim-
mung zu bringen sein. Soweit aus der tabellarischen Beschrei-
bung und epikritischen Erliuterung ersichtlich ist, handelte es
sich bei den 64 Fillen von Dilg nur zum geringeren Theile um

Archiv f. pathol. Anat. Bd. CX. Hft, 3, 29
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Insufficienz der Pulmonalis, die schlussfihigen Fille miissen
also solche gewesen sein, wo die 2 Klappen die ganze Circumferenz
des Ostium einnahmen und daher bei der Diastole verschlossen.
Aber auch die Félle mit Insufficienz scheinen eine andere Klap-
penanordnung aufgewiesen zu haben, so dass hochstens geringe
Liicken zwischen ihren beiderseitigen Ansatzpunkten vorhanden
waren, abgesehen von den hiufigen Fillen von Offenbleiben des
Foramen ovale, wobei schon Meckel eine hiiufige Bildung von
nur 2 Semilunarklappen der Pulmonalis constatirte. Auch die
genetische Erkldrung, welche Dilg fiir den Befund von zwet
Semilunarklappen der Pulmonalis bei einem Theil seiner Fille
giebt, beweist, dass die meisten der von ihm citirten Fille eine
Anordnung der 2 Klappen um die ganze Circumferenz aufwiesen,
da er, jedenfalls mit Recht, fiir eine Anzahl derselben eine intra-
uterine Verschmelzung zweier Klappen in eine, hervorgerufen
durch fotale Endocarditis und kenntlich durch eine Raphebildung
in der grésseren der beiden Klappen als Grund annimmt, woraus
hervorgeht, dass statt dreier gleich grosser Klappen eine grossere
und eine kleinere das Ostium umsiumten.

Virchow erlidutert in seiner Abhandlung iiber ,Descendenz
und Pathologie® (dieses Archiv Bd. 103 8. 429) die Frage von
der theromorphen Bedeutung der Mehrzahl oder Minderzahl der
arteriellen Herzklappen. Er weist darauf hin, dass Meckel den
zweiklappigen Zustand der arteriellen Ostien als normal fiir
Mollusken, Knochenfische und Reptilien hinstellte, warnt jedoch
davor, darum diese Affection ohne Weiteres als Atavismus auf-
zufassen. Er erwdhnt sodann die Theorie von Dilg (. ¢.), dass
beim Hithnchen die 3 Semilunarklappen der arteriellen Ostien
sich nicht gleichzeitig bilden, dass die vordere und innere sich
erheblich frither bilden und daher der Ausfall der dritten Klappe
als Persistenz eines sonst voriibergehenden Zustandes anzusehen
sel. Endlich erwéhnt Virchow die Annahme einer Verschmelzung
zweier Klappen in eine. Nach seinen eigenen Erfahrungen ist
eine sccundire Verschmelzung zweier Klappen jedenfalls das
Hiufigste und figt Virchow hinzu ,ist es nicht unwahrschein-
lich, dass mehrere dieser Félle (aus dem Berliner pathol. Institut)
dem spiteren Leben angehoren®.

Ist nun unser Fall von zweiklappigema Ostium pulmonale ge-
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netisch durch eine der genannten Entstehungsarten zu erkliren?
Offenbar nein. Hier finden wir zwei, den normalen Klappen
durchaus gleiche, lateralwiirts vorn und hinten sitzende Klappen
ohne eine Spur von Verschmelzung, Raphebildung, Endocarditis,
ohne offenes Foramen ovale und das ganze Dritte]l, welches der
fehlenden Klappe in der Circumferenz des Ostium zukime, ist
vollig frei, ohne eine Spur von rudimentirer Klappenbildung.
Hier kann es sich meiner Ansicht nach unter keiner Bedingung
um- angeborene Missbildung handeln, es handelt sich hier viel-
mehr, wie Virchow (s. 0.) sagt, um eine Affection, welche dem
spéteren Leben angehért, und zwar nicht um eine Verschmelzung
zweier Klappen, sondern um Schwund der medialen Semi-
lunarklappe, hervorgerufen durch den Druck des an-
eurysmatischen Sackes von der Aorta her.

Die nihere Erlduterung dieses Vorganges werde ich weiter
unten geben, ich Jasse jetzt zum Beweise dieser Behauptung die
Beschreibung des zweiten, ganz analogen, von mir beobachteten
Falles folgen.

Major P., 46 Jahre alt, wurde am 4. Febr. 1887 auf der
inneren Station des Augusta-Hospitals aufgenommen und hier,
wie ~auch der erste Patient, von Herrn Professor Senator so-
wie seinem Assistenten, Herrn Dr. Schwass behandelt, denen
ich fiir die giitige Ueberlassung der Krankengeschichten hiermit
verbindlichst danke.

Der Pat., ein grosser, kvaftiger Mann, wies eine intensive Dimpfung auf
dem Corpus und Manubrium sterni auf, welche sich stark nach rechts aus-
breitete. Ueber dem ganzen Herzen und dem Verlauf der grossen Gefisse
war ein lautes systolisches Geriusch hérbar. Der Spitzenstoss war 3 ecm
links von der Mammillarlinie im V. Intercostalraum zu fihlen. Es bestand
eine rechtsseitige Stimmbandlahmung. Appetit und Schlaf waren stark ge-
stért, die Leber stark vergrossert, die Unterextremititen édematds. Es wurde
ein Aneurysma des Arcus aortae klinisch diagnosticirt und zwar hatte sich
dasselbe nach der Anamnese sehr rapide (in 2-—3 Monaten) entwickelt. Der
Pat. wurde mit Jodkali, Eisblase auf der Herzgegend ete. behandelt. Nach
efhiger Zeit machte sich starkere Dyspnoe bemerkbar und am 18. Marz 1887
trat der Tod ein.

Am néchsten Tage secirte ich die Leiche und fand Folgendes:

Grosse, kriftig gebaute, méinnliche Leiche mit starkem Fettpolster und
guter Musculatur., Die Fisse sind leicht 6dematds, in der Brust- und Bauch-
héhle ziemlich starker serdser Erguss. In der Brusthdhle erscheint der ganze

29
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vordere Mediastinalraum eingenommen von einer Anzahl verschieden grosser
Tumoren, welche anscheinend vom aufsteigenden Ast und Bogen der Aorta
ausgehen, und sich bis zur rechten Articulatio sternoclavicularis erstrecken,
mit welcher der oberste Tumor fest verwachsen ist. Nach Erdffnung des
Herzbeutels erscheint das Herz stark vergrossert, die Spitze bis 3 cm uber
die Mammillarlinie hinaus nach links abgedringt und die scharfe Kante des
rechten Ventrikels horizontal nach unten gerichtet. Offenbar ist diese ab-
norme Lagerung durch den Druck hervorgerufen, welchen die aneurysmati-
schen Tumoren von oben her auf das Herz ausiiben. Die Klappen der Aorta
und Pulmonalis sind nicht schlussfahig. Beide Venfrikel zeigen sich stark
hypertrophisch und dilatirt, die Aorta stellt in ihrem Anfangstheil einen
weiten Sack von 14 om Umfang dar, dessen Wiinde in eine derbe, sklerotische
Masse verwandelt sind. Bei genauerer Priparation erweisen sich nun die Tu-
moren als sechs verschiedene Aneurysmen von Kirsch- bis Faustgrdsse,
von welchen die untersten dicht dber der Abgangsstelle der Coronararterien
sitzen, das oberste vom Arcus aortae ausgehend, sowohl an der Articulatio
sterno-clavicul. dextra, wie andererseits an der Trachéa fest adhérirt, wih-
rend der grosste Sack an der®%echten Aortenwand 2 cm dber den Sermilunar-
klappen sich befindet und durch seine starke Ausdehnung eine erhebliche
Verengerung des Luwmens im rechten Vorhof und Ventrikel hervorgebracht
hat. Die Winde der grésseren Aneurysmen werden durch das entziindlich
verdickte und adhdrente Gewebe des Herzbeutels und Mediastinums gebildet,
eine Ruptur ist nirgends eingetreten. Im rechten Herzen ist der Ventrikel
stark dilatirt und hypertrophisch, der Conus arteriosus und das Ostium pul-
monale sind durch das erwihnte grosse Aneurysma der Aorta von links her
stark zusammengedriickt. Im Ostium pulmonale finden sich 2 nor-
mal aussehende und leicht durch Eingiessen von Wasser aufzu-
blahende Semilunarkliappen, welche lateral vorne und hinten
sitzen, zart und intact ohne Spuren einer Verdnderung sind,
die dritte, medial gelegene Klappe findet sich ebenfalls vor,
doch ist dieselbe nicht frei beweglich, sondern im Sinus Val-
salvae mit der Arterienwand fest verwachsen. Nur ihr Ausserster,
freier Rand lisst sich noch in geringer Ausdehnung mit der Pinzette empor-
heben, das abrige ganze Segel haftet fest an der Arterienwand. Diese Stelle
der Arterienwand ist von dem erwéhnten Aneurysma sehr stark nach innen
eingedriickt, so dass das Lumen des Ostium pulmonale an dieser Stelle con-
vex nach innen verengert ist.

Die ibrige Section ergab hochgradiges Lungenddem, frischen Milzinfarct
und Stauungserscheinungen in den dbrigen Organen des Unterleibes.

Es liegt also auch in diesem Falle eine doppelseitige Ab-
normitit des Herzens vor. Linkerseits findet sich hier wie im
ersten Falle eine Aneurysmenbildung in der Aorta, welche sich
freilich sehr schnell und in excessivem Umfange entwickelt hat.

Im Ostium pulmonale sind hier allerdings noch drei Klappen
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vorhanden, indess sind nur noch zwei functionsfihig, wiahrend
die dritte mit der Arterienwand fest verlothet ist und zwar ist
es wiederum an der Stelle, an welcher ein starker comprimiren-
der Druck von links her auf die Arterienwand eingewirkt hat.

Ganz unzweifelhaft ist bei diesem zweiten Falle ein fritheres
Stadium der gleichen Klappenerkrankung vorhanden, von wel-
cher der erste Fall den letzten Ausgang dargeboten hat. Durch
den Druck des Aneurysma auf das Ostium pulmonale wird hier
eine Entziindung der Arterienwand in dem medialen Sinus Val-
salvae hervorgerufen, wodurch das Klappensegel an die Arterien-
wand fixirt wird. In diesem Stadium war bei dem letztem
Falle der Tod eingetreten, nachdem die ganze Krankheit relativ
schnell sich entwickelt hatte. Fiir den ersteren Fall ergiebt
auch die Anamnese ein erheblich lingeres Bestehen der Affection
und in Uebereinstimmung hiermit steht der Befund, dass in
diesem Falle die Klappe véllig verschwunden ist, offenbar durch
die stetige und lange Einwirkung des abschleifenden Blutstroms.

Wenn ich zum Schlusse noch mit einigen Worten die kli-
nische Seite der geschilderten Affection beriicksichtige, so hat
sich gezeigt, dass eine richtige Diagnose derselben intra vitam
sehr wohl méglich ist. Bei dem erstgeschilderten Falle sind die
Symptome der Pulmonalinsufficienz klinisch durchaus scharf und
richtig erkannt, denn es fand sich einmal ein diastolisches Ge-
ridusch iiber der Pulmonalis angegeben und einige Tage spiter
ein undeutlicher systolischer Ton und diastolisches Gerdusch,
wihrend gleichzeitig die Herzddmpfung stark nach rechts ver-
grossert war. Ausserordentlich complicirt wurde die Deutung
der Herzsymptome in diesem Falle durch die gleichzeitig be-
stehende Aorteninsufficienz, wihrend auch noch ausserdem die
Mitralis nicht vollkommen schlussfihig war.

Ganz unméglich war dagegen das Erkennen einer gesonder-
ten Pulmonalinsufficienz im zweiten Falle, denn hier bedingten
die grossen multiplen aneurysmatischen Tumoren mit der hoch-
gradigen Aorteninsufficienz,” Herzvergrésserung und Lageverinde-
rung desselben so abnorme Verhdltnisse, dass eine so difficile
Diagnose, wie es die einer Pulmonalinsufficienz ist, naturgemiss
unmdglich war,



