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Die «Tetralogie von Fallot»

Zur geschichtlichen Entwicklung von Diagnose
und Therapie eines kongenitalen Herzsyndroms
von Niels Stensen bis zur modernen Herzchirurgie

Von Adolf Faller

Einlettung

Die Fallotsche Tetralogie ist ein Beispiel dafiir, wie in der Medizingeschichte
Ideen heranreifen und wie aus unscheinbaren Anfangen bedeutende Dinge
in Diagnose und Therapie hervorgehen konnen, obschon sie zunachst den
Eindruck merkwiirdiger Seltsamkeiten erweckten. Der Begriff « Tetralogie»
oder «Tetrade» weist auf vier regelmallig miteinander verbundene Haupt-
symptome hin, die zunachst nur durch Autopsie nachweisbar waren. Die
klassischen Methoden der Kardiologie waren Auskultation, Perkussion,
Rontgenuntersuchung und Elektrokardiographie. Sie konnten im besten
Fall zur Wahrscheinlichkeits-Diagnose der Tetralogie fithren. Erst der
gefahrlose Zugang zu den groBlen Gefallen und zu den Herzhohlen durch den
Herzkatheterismus brachte den entscheidenden Fortschritt fur Physiologie
und Pathophysiologie der Herzfunktion und bot die Moglichkeit, beim
lebenden Patienten iiber die Sammeldiagnose «angeborener Herzfehler»
hinauszukommen. Die Fallotsche Tetralogie stellt, wie wir heute wissen, bis
zu 70 % aller angeborenen HerzmiBBbildungen. Sie war, wenn wir vom offen
gebliebenen Ductus arteriosus absehen, die erste kongenitale Kardiopathie,
die chirurgisch angegangen wurde, und hat wesentlich zur Entwicklung der
Herzchirurgie beigetragen.
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Der Weg zur sicheren Diagnose hat iiber 300 Jahre gedauert. Die
Therapie blieb zuniachst jahrhundertelang auf wenig wirksame aullere
MaBnahmen beschrankt und hat sich erst in den letzten 50 Jahren der
Herzchirurgie stirmisch entfaltet. Viele glickliche Umstande, von denen
wir nur die wichtigsten erwahnen konnen, mullten zusammenwirken.
AuBlergewohnlich viel menschlicher Scharfsinn und technische Erfindungs-
gabe war dazu notwendig. Die Geschichte der Fallotschen Tetralogie ist ein
spannendes Kapitel der Medizingeschichte.

Die erste anatomopathologische Beschreibung eines Einzelfalles der spdter
nach Fallot benannten Tetralogie bei einem mehrfach mifbildeten
menschlichen Feten durch Niels Stensen 1664/65 (gedruckt 1673)

Die erste und sehr genaue Beschreibung eines Einzelfalles von Tetralogié bei
einem mehrfach miBbildeten menschlichen Feten hat Niels Stensen
(1638-1686) gegeben. Er veroffentlichte seine Beobachtung, die er wahrend
seines Aufenthaltes in Paris 1664/65 gemacht hatte, in der ersten medizini-
schen Zeitschrift Europas, den «Acta medica et philosophica Hafniensia»,
die Thomas Bartholin (1616-1680) erstmals 1673 in Kopenhagen herausgab
(Abb.1). In der Vorrede schreibt dieser: «Tu interim, Lector curiose, nostro
Collegarumque labori applaude ut ad plures annorum sequentium curas .
excitemur» — «Neugieriger Leser, zolle inzwischen meiner und meiner
Kollegen Arbeit Beifall, damit wir sie liber mehrere Jahre fortfiihren
mogen!» Der Jahrgang 1671/72, der 1673 erschienen ist, enthielt als No CX
den Beitrag des «Anatomicus regius» Stensen mit dem Titel «Embryo
Monstro affinis Parisiis dissectus» — «Ein in Paris sezierter monstruoser
menschlicher Fet». Stensen stand mit Bartholin in freundschaftlicher
Beziehung, hatte er doch als junger Medizinstudent in seinem ersten
Semester in Kopenhagen den beriihmten Mann als «Praeceptor» oder
Studienberater gewahlt. Auch in Holland war er mit ihm in brieflicher
Verbindung geblieben. Stensen kam vermutlich im Oktober 1664 nach
Paris. Das erste gesicherte Datum des Pariser Aufenthaltes gibt uns Ole
Borchs Tagebuch (Scherz 1969), in welchem vermerkt ist, da} Stensen am
7.November 1664 den berithmten Pariser Chirurgen Claude Morel besucht
hat, der ihm die Erlaubnis erwirkte, im anatomischen Theater von St-Come
zu sezieren (Faller 1981). Am 2. Oktober 1665 ist Stensen bereits in Saumur
bezeugt, hatte also Paris wiederum verlassen. Maar (1910) ist der Ansicht,
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Abb.1. Titelseite der ersten beiden Jahrginge der von Thomas Bartholin (1616-1680)
herausgegebenen «Actan, welche die erste medizinische Zeitschrift Europas darstellen. Im
Jahrgang 1672, der 1673 in Kopenhagen erschienen ist, befindet sich Stensens Abhandlung
«Embryo monstro affinis Parisiis dissectus» aus dem Jahr 1665, welche die erste Beschreibung
des spater nach Fallot benannten Miflbildungssyndroms enthalt
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dalB3 Stensens Notizen uber die Sektion des millbildeten Feten auf 1665
zuriickgehen. Stensen hat sie jedoch erst als «Anatomicus regius»
(1672-1674) in Kopenhagen in Druck gegeben.

Uber das Alter des Feten macht Stensen keinerlei Angabe. Dal} er von
<Embryo> schreibt, wiahrend es sich nach heutigen Begriffen um einen
<Feten> handelt, entspricht dem Sprachgebrauch des 17. Jahrhunderts, der
Embrium und Fetus als Synonyme verwendete.

Stensen erwahnt mehrfache MiBlbildungen wie Wolfsrachen, Syndakty-
lie des 2.—5. Fingers der linken Hand, eine unvollstandige Sternalfissur sowie
eine Ektopie des Herzens und der Bauchorgane. Die Lungen lagen intratho-
rakal. Wegen der groflen Clitoris wurde der Fet zunichst fir mannlich
gehalten, erwies sich jedoch nach der Ausbildung der innern Geschlechtsor-
gane als weiblich.

Wichtig fiir unser Thema ist die Beschreibung der herznahen Arterien:
«Prima fronte novi quid portendere videbatur pulmonum arteria multo
arctior, quam aorta; quam ideoque a dextro cordis ventriculo usque ad
ipsam utriusque pulmonis substantiam aperui, simul evidenter agnovi,
canalem, qui a pulmonum arteria fertur in aortam, in omni alias foetu
conspicuum, hic penitus deesse. Cum vero dextrum inde ventriculum
aperuissem, stylus luxta septum sursum propulsus in aortam usque patens
sibi ostium invenit eadem facilitate, qua mox ex sinistro ventriculo in
eandem aortam adscendebat. Tria hic dextri ventriculi ostia erant, ab
auricula unum, duo in arterias; idemque aortae canalis utrique ventriculo
communis mediante septo cordis geminum orificium formabat; in auriculis
nihil a solita foetus conformatione diversum occurabat. Sed in arteriis licet
inusitata esset structura, effectus tamen, qui inde resultat, naturae conve-
niens est; sanguinis namque in omni foetu hic est motus: ut in utramque
auriculam vena cava, sic in utramque arteriam dexter ventriculus se
exonerat, & quemadmodum ab utraque auricula sanguinem accepit sinister
ventriculus, sic ab utroque simul ventriculo aorta. Sive itaque pulmonalem
arteriam primo ingrediatur sanguis e dextro ventriculo exiens per proprium
inde canalem in aortam mittendus, sive ipsi ventriculo dextro parte sui
superstans aortae canalis sanguinem excipiat absque interveniente alio
ductu, manet idem motus sanguinis a dextro ventriculo in utramque
arteriam» — «Vor allem fiel auf, dafl die Lungenschlagader viel schmaler war
als die Aorta. Ich eroffnete die erstere von der rechten Herzkammer aus und
verfolgte sie zu beiden Lungen. Dabei stellte ich fest, daB} der Kanal, welcher
die Lungenschlagader mit der Aorta verbindet und sonst beim Feten
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deutlich hervortritt, vollstandig fehlte. Als ich nach Eroffnen der rechten
Herzkammer eine Sonde der Scheidewand entlang vorschob, gelangte diese
ebenso leicht zur Aortenoffnung, wie dies schon in der linken Kammer der
Fall gewesen war. Die rechte Kammer besal} drei Offnungen: eine vom
Vorhof her, zwei zu den Arterien. Die Aorta hatte eine beiden Kammern
gemeinsame fonung. In den Vorhofen des Feten fand sich nichts besonde-
res. Die Arterien waren ungewohnlich angeordnet, das Ergebnis entsprach
jedoch den Bediirfnissen. Bei jedem Feten wird das Blut folgendermafBlen
bewegt: Es flie3t aus der Hohlvene zu beiden Vorhofen und aus der rechten
Herzkammer zu beiden Arterien. Die linke Kammer erhalt Blut aus beiden
Vorhofen, wie die Aorta aus beiden Kammern. Ob nun das Blut aus dem
rechten Ventrikel in die Lungenschlagader tritt oder ob beim Fehlen eines
solchen Ductus (arteriosus) das Blut aus der rechten Kammer in die dariiber
liegende Aortenmiindung getrieben wird, so ergieBt es sich auf alle Falle aus
der rechten Kammer in beide Arterien.»

Drei der vier Hauptsymptome einer Tetralogie sind klar erfal3t. Es fehlt
lediglich die Erwahnung der Hypertrophie der rechten Kammer, die aber
beim Feten noch nicht zur Ausbildung kommen konnte. Sie wird sich erst
postnatal entwickeln.

Die Beschreibung ist genau, aber sie blieb ein Einzelfall und konnte nicht
zum Bild einer Tetralogie im Sinne Fallots vordringen. Es kommt dies schon
in dem von Stensen gewihlten Titel «FEmbryo Monstro affinis» zum
Ausdruck. Das AuBlerordentliche steht im Vordergrund. Von «Fallots
Tetralogie» zu sprechen, wie dies Warburg 1942, Willius 1948, Scherz 1963
und Schirren 1965 tun, ist die Vorwegnahme eines Begriffs, der damals noch
gar nicht gebildet war. Stensen tat den ersten Schritt auf einem Wege, der
schlieBlich zur Fallotschen Tetralogie fithrte. Erstaunlich ist die Erkenntnis
bei Stensen, dal} eine solche HerzmiBbildung mit dem fetalen Leben
vereinbar ist. Es zeigt dies die durchaus funktionelle Ausrichtung seiner
Anatomie.

Die ersten Sektionsbefunde von «Tetralogie» bei angeborener Blausuchi:

Sandifort 1777, John Hunter 1783, Pulteney 1785 und Abernethy 1793

Erst die klinische Pathologie des 18. Jahrhunderts setzte die Herzmilbil-
dung der Tetralogie mit dem klinischen Krankheitsbild der «angeborenen
Blausucht» (Morbus caeruleus congenitus) in Beziehung. Den sicheren
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Entscheid aber konnte nur die Autopsie erbringen. Intravital war hochstens
eine Wahrscheinlichkeitsdiagnose moglich. Der autoptische Nachweis einer
Tetralogie blieb jedoch auch im 18. und 19. Jahrhundert selten. Er kntipft
sich an die Namen Sandifort (1777), John Hunter (1783), Pulteney (1785)
und Abernethy (1793). Peacocks (1858) und Arthur Etienne Louis Fallots
Untersuchungen (1888) werden wir eigene Kapitel widmen. Die Titel der
zunachst erwahnten Berichte erregten keinerlei Aufsehen. Sandiforts einge-
hende Abhandlung erschien unter dem Titel «De rarissimo cordis vitio» —
«Uber eine sehr seltene HerzmiBbildung», was wie bei Stensen das Auller-
ordentliche hervorhob. John Hunters Veroffentlichung einer Tetralogie er-
schien in der Sammlung “Medical Observations and Inquiries”. Auch die
“Medical Transactions” Pulteneys und die “Surgical Essays” von Aber-
nethy sind wenig charakteristische Miscellanea. Aber schon Peacocks Buch
“On malformation of the human Heart with original Cases” stellt das
Problem deutlicher. Es kam jedoch zu keiner scharfen Umgrenzung der
Tetralogie als typischem Syndrom.

Eduard Sandifort (1742-1814) stammt aus Dortrecht und studierte in
Leiden Medizin. Er praktizierte im Haag und wurde schlieBlich als Nachfol-
ger des berithmten Albinus Professor der Anatomie und Chirurgie in Leiden.
Zwischen 1777 und 1781 gab er die «Observationes anatomico-pathologi-
cae» heraus, in deren erstem Band Klinik und pathologischer Befund einer
Tetralogie (Abb. 2) miteinander verglichen werden. Sandifort hat als erster
das Obduktionsprotokoll mit der sehr eingehenden Krankengeschichte in
Beziehung gesetzt. Garrison vergleicht ihn deshalb mit Morgagni. Die von
R.Muys sorgfaltig in Kupfer gestochenen Abbildungen brachten ihm den
Titel eines «Vater der pathologischen lkonographie» (Cruveilhier) ein.

Bei Sandiforts Fall von Tetralogie handelte es sich um einen 12%%-
jahrigen Knaben, bei dem ein Jahr nach der Geburt eine Blaufarbung
(«Livor») der Fingernagel, der Finger, der Lippen und der Zunge beobachtet
wurde. Anfallsweise trat heftiges Herzklopfen auf. Das Kind lernte erst mit
zwel Jahren gehen. Keines der angewendeten Heilmittel war wirksam:
«neque remedia quicquam profecerunt». Sandifort nahm eine Erkrankung
der Atem- und Kreislauforgane an. Bei der Autopsie der Brust- und
Halsorgane fielen die Grofle des rechten Herzens und die Dicke der rechten
Herzwand auf: ... «dexter, si non crassior, aequalem crassitiem ac sinister
habebat» — «die Wand der rechten Herzkammer war, wenn nicht dicker so
doch von gleicher Dicke, wie die linke». Die Pulmonalarterie war sehr eng:
«apicem tenuioris stili admittens» — «fur die Spitze einer dinneren Sonde
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Abb. 2. Die von R.Muys fiir Sandifort gestochene Tafel I1I. Der rechte Vorhof ist bis in die
beiden Hohlvenen eroffnet, so dall die Fossa ovalis «h» mit kleinem Foramen ovale «i»
sichtbar wird. Bei «k» erkennt man die Miindung des Sinus coronarius. Die Hypertrophie der
Kammermuskulatur rechts und die Dextroposition der Aorta treten klar hervor. Die Sonde
steckt in der engen A. pulmonalis. Endokarditische Wucherungen besonders an den Segel-
klappen. Deutliche Chordae tendineae falsae
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durchgangig». Thre zwei Klappen waren sehr klein. Linker und rechter
Ventrikel hingen miteinander zusammen: «Arteria itaque aorta enascebatur
ex ventriculis ambobus» — «Somit entsprang die Aorta aus beiden Herzkam-
mern». Ein Ductus arteriosus oder das ihm entsprechende Band fehlten:
«nullum adfuit vestigium». Sandifort fragte sich, ob das Leiden angeboren
oder erworben sei: «quaeret forte, quin, an vitium hoc acquisitum, an vero
congenitum, sit dicendum?» Trotz des freien Intervalles neigt er zur Ansicht,
es miisse sich um eine angeborene Milbildung handeln: «Conatum fuisse
vitium». Er erwahnt dabei den von Stensen 1673 beschriebenen Fall den er
genau referiert, und kommt zum Schlu}: «omnia in puero observata
symptomata ex perturbatis ex his actionibus vitalibus derivabit» — «Alle bei
dem Knaben beobachteten Symptome lassen sich aus den gestorten Lebens-
funktionen herleiten». Der Hinweis auf die von Stensen beschriebene
Miflbildung ist ganz eindeutig: «In embryone enim, monstro adfini, Parisiis
dissecto, vidit Stenonis ...» Vor allem erregte Stensens Aufmerksamkeit und
Bewunderung das ungewohnliche Verhalten der aus dem Herzen herausfiih-
renden Arterien: «Prae caeteris autem ipsius (Stenonis) adtentionem et
admirationem merebatur arteriarum e corde prodeuntium inusitate forma-
tio». Sandifort erwahnt sogar, dafl Stensen kein Ligamentum arteriosum
gefunden habe: «canalem, qui a pulmonum arteria fertur in aortam, in omni
alias foetu conspicuum, hic penitus defuisse». Bei Sandifort finden wir die
ersten Abbildungen einer Tetralogie. Auf Tafel 2 verdient der Hinweis «t»
Beachtung. «Margo laevigatus dextrum ventriculum a sinistro distinguens,
et aortae principium in binas partes dividens» — «Ein leichter Rand scheidet
das rechte Herz vom linken und unterteilt den Anfang der Aorta in zwei
Anteile». AufTafel 3 betreffen die Figuren 1-4 die Tetralogie. Fig. 1 «Arteria
aorta, a superiore inspecta, ut margo inter dextrum et sinistrum ventricu-
lum, ortus vero et communicatio aortae cum utroque pateat» — «Die so von
oben gesehene Aorta, daf} der Ursprung des Randes zwischen rechter und
linker Herzkammer sowie die Verbindung der Aorta mit beiden Ventrikeln
sichtbar ist: «f.» Fig.2 (Abb.3) tragt die Legende «Eadem aorta, sic secta
versus dictum marginem, ut tanto melius cernantur partes, quas figura
prima monstrat» — «Dieselbe Aorta angeschnitten, damit die Teile, welche
die erste Figur zeigt, besser sichtbar wiirden». Figur 3 zeigt die Stenose auf
Hohe der Pulmonalklappe. Figur 41aB3t erkennen, daf} die Pulmonalisklappe
nur zwei Semilunarklappen aufweist. Kuyer (1953) berichtet, dal} dieses
Herzpraparat Sandiforts sich noch um 1900 in der Sammlung des Anatomi-
schen Instituts Leiden befand. Sandifort mul} das medizinische Schrifttum
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Abb.3. Figur 2 der von R.Muys fiir Sandifort gestochenen Tafel III. Um die Leiste «»
zwischen beiden Herzkammern zu zeigen und damit den Ursprung der auf beiden Kammern
reitenden Aorta darzutun, ist die Valvula semilunaris posterior «e» in der Mitte durchge-
schnitten worden. Man sieht somit auf die untere Begrenzung des Defektes der Ventrikelschei-
dewand. Bei «d» Abgang der Urspriinge beider Kranzarterien

nicht nur seiner Zeit, sondern auch des 17. Jahrhunderts sehr genau gekannt
haben, so daf3 er auch die kleine Arbeit Stensens nicht iibersehen hat. Als
vorziglicher Internist hat er nicht nur den Zusammenhang zwischen der
Tetralogie und der angeborenen Blausucht richtig erkannt, sondern auch
aullere Mittel verordnet, die sicherlich nicht schaden konnten wie Vermei-
dung jeder Anstrengung, AderlaBl und das Ansetzen von Blutegeln. Das
Syndrom der Tetralogie als eigenes typisches Krankheitsbild zu erkennen,
war ihm, trotzdem er Stensens Fall mit heranzog, noch nicht moglich.

John Hunter (1728-1793) war der Jungere der beiden Briider und Chirur-
gen Hunter. Er half zunachst seinem Bruder und war als Arzt sehr vielseitig.
Sein bedeutendstes Verdienst ist, dal er systematisch die Anatomie als Basis
der Chirurgie gepflegt hat. Seine anatomische Sammlung war weltbekannt.
Daneben war er auch ein ausgezeichneter Pathologe. Auf dem Gebiet der
Geschlechtskrankheiten vertrat er die Ansicht ein und desselben Erregers
fiir Gonorrhoe und Syphilis und verordnete zur Therapie Sublimat. Auch fir
die Zahnheilkunde und die Veterinarmedizin hat er Bedeutendes geleistet.
Seine Untersuchungen iiber Entziindung, Eiterbildung und Regeneration
sind bis ins 19. Jahrhundert fithrend gewesen.
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In seinen “Medical Observations and Inquiries” (Part 6) von 1783
berichtete er Krankengeschichte und Obduktionsbefund eines 13jahrigen
Jungen, der wegen eines angeborenen Herzleidens ohne Erfolg behandelt
worden war. Bei der Autopsie fand Hunter eine Pulmonalstenose, die eben
noch fur eine diinne Sonde durchgingig war. Die Aortenoffnung lag
unmittelbar iiber einem Scheidewanddefekt und erhielt Blut sowohl aus
dem linken wie auch dem rechten Ventrikel.

Hunter nahm eine multiple HerzmiBbildung mit Zyanose an, dachte aber
nicht an ein typisches Syndrom.

Richard Pulteney (1730-1801), Apotheker und Wundarzt in Leicester
und in Blandford, war vor allem als Botaniker und Konchologe bedeutend.
Erliel am 28. Mai 1785 im «College of Physiciansin London» eine Mitteilung
iiber einen IFall von Tetralogie verlesen, den er am 25. September 1781 seziert
hatte. Das Herz des fast 14jahrigen Knaben war normal grof3. Es handelte
sich um einen Fall von Atemnot und Blausucht bei der geringsten Anstren-
gung: “turning almost black in the face and the hands”. Das Herz wies eine
Verbindung zwischen beiden Kammern auf von der Grofle einer Finger-
kuppe: “To admit of passing the end of a finger from the aorta with equal
facility into either ventricle” — «von der Aorta aus konnte man leicht mit
einer Fingerkuppe in beide Herzkammern kommen». Die Aorta erhielt
somit ihr Blut aus beiden Ventrikeln. Der Klappenring der A.pulmonalis
war eng und starr: “much smaller, and more firm than is usual”. Pulteney
spricht von “stricture of the pulmonary artery”, erwiahnt aber keine
Rechtshypertrophie. Es handelt sich fiir ihn um eine kasuistische Merkwtir-
digkeit und nicht etwa um ein besonderes Krankheitsbild.

John Abernethy (1764—1831) war Anatom und Chirurg am St. Barthel-
mew’s Hospital. In seinen “Surgical Essays, Part I11” kommt er 1793 auf die
Autopsie eines zweijahrigen Kindes zu sprechen, bei dem im Leben Haut und
Lippen blaulich verfarbt waren. Sein Fall von Tetralogie — eigentlich war es
eine Pentalogie mit weit offenem Foramen ovale — steht im Zusammenhang
mit seinen Versuchen uber die Hautatmung: “Essays on the Nature of the
Matter perspired and absorbed from the Skin”. Was ihn interessierte war die
Blausucht der Haut. Er betont die Seltenheit eines solchen Falls: ... nor I
do know that any case similar to that, which I shall now relate, is to be found
in the records of anatomy. I have annexed to the account, an engraving of the
heart, the better to illustrate its peculiarities” (Abb.4) — «auch konnte ich
keinen dahnlichen Fall in den Anatomiebiichern finden wie der hier ange-
fiihrte. Zum besseren Verstandnis seiner Eigentiimlichkeiten habe ich eine
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Abb.4. Unsignierte Lithographie des von Abernethy sezierten Tetralogiefalles

A
B

G
D
E

Hypertrophie der aufgeschnittenen rechten Herzkammer

Uber beiden Ventrikeln reitende Aorta, ventral aufgeschnitten. Die abgehenden Arterien
sind deutlich. Die obere Begrenzung der Semilunarklappen der Aorta ist nicht eingetra-
gen.

Stenotische A. pulmonalis

Defekt im Kammerseptum

Sonde

Die Lithographie verdeutlicht recht gut die vier Hauptsymptome der spater nach Fallot

benannten Tetralogie

Abbildung des Herzens beigefiigt». In der Krankengeschichte, die er von

seinem Kollegen Adams iibernahm, wies er besonders auf die Blausucht hin:

“the skin which from his earlest infancy had been remarked to have a darker

tinge that commun, became unusually blue” — «die Haut hatte von frihester

Kindheit an einen dunkleren Farbton und wurde ungewohnlich blau». Er
betonte, daf3 hinsichtlich Grofle und Dicke “in bulk and apparent strength”
die rechte Herzkammer der linken glich. Die Kammerscheidewand wies eine

C)ffnung auf, und die Aorta erschien nach rechts verlagert. Die Lungen-
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schlagader hatte nur ein Drittel des normalen Durchmessers: “the communi-
cating orifice was small, and the artery was one third less than its usual size”.
Den Defekt im obern Teil der Kammerscheidewand hatte er ebenfalls
bemerkt: “there was an opening in the upper part of the septum ventriculo-
rum”’. Ohne den durch Stensen beschriebenen Fall zu kennen, kommt er zu
ahnlichen Folgerungen: “A heart thus constructed, was well calculated for
carrying on the foetal circulation” — «ein so gebautes Herz war fur die fetale
Zirkulation durchaus zweckmaflig». “From attentive examination of this
heart, I am induced to belive, that at each contraction of the ventricules,
nearly an equal quantity of venal and arterial blood, was impelled into the
aorta, for the supply of the body” — «Bei aufmerksamer Untersuchung dieses
Herzens kam ich zum Schlu}, da} bei jeder Kammerkontraktion ungefahr
gleichviel venoses und arterielles Blut zur Versorgung des Korpers in die
Aorta getrieben wurde». Obschon Abernethy die vier Hauptbefunde einer
Tetralogie klar herausgearbeitet hat, dachte auch er nicht an ein sich typisch
wiederholendes Syndrom. Von ahnlichen Fallen im Schrifttum erwahnt er
einzig die Beobachtung “by Doctor Hunter, in the sixth volume of the
Medical Observations and Inquiries”. Joachim Dietrich Brandis verdanken
wir eine 1795 in Leipzig erschienene Ubertragung des 2. Teils der “Surgical
Essays” von Abernethy.

Der wichtige Fortschritt der pathologischen Untersuchungen des
18. Jahrhunderts war die Feststellung, dal} gewisse Falle angeborener
Blausucht von multiplen Miflbildungen des Herzens und der herznahen
groflen Arterien verursacht werden. Wegen ihrer verhiltnisméafligen Selten-
heit blieben sie jedoch als konstanten Syndrom unerkannt.

Peacocks Monographie iiber die Herzmif3bildungen von 1858

Erstin der Mitte des 19. Jahrhunderts beginnen sich die Falle von Tetralogie
dermaflen zu haufen, daBB man immer mehr an ein MiBbildungssyndrom
besonderer Pragung zu denken begann. Als unmittelbarer Vorgianger von
Arthur Etienne Fallot hat Thomas Peacock zu gelten.

Thomas Bevill Peacock (1812—1882) stammte aus York und war einer der
Mitbegriinder der Londoner Pathologischen Gesellschaft. Er arbeitete als
«Assistant-Physician» am St.Thomas-Hospital in London, wo er tuber
«Materia medica» und «Medizin» las. 1858 veroffentlichte er in London das
viel beachtete Buch “On malformations etc. of the human Heart. With
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original Cases”, dessen zahlreiche pathologisch-anatomische Befunde fur
Fallot bahnbrechend wirkten. Peacock berichete darin uber die erstaunliche
Anzahl von 9 Autopsien von Tetralogie. 1866 erlebte seine umfassende
Arbeit eine zweite Auflage.

Peacocks Buch “On Malformations, &c. of the Human Heart. With
Original Cases” erschien 1858 in erster Auflage in London (Abb.5). Das
Vorwort umfalit 8 Seiten. Dann folgt der Index mit den Titeln der Kapitel.

ON

MALFORMATIONS, &c.,

OF THE

HUMAN HEART

WITH ORIGINAL CASES. 27 <

THOMAS B. PEACOCK, M.D,

FELLOW OF THE ROYAL COLLEGE OF PHYSICIANS,
ASSISTANT-PHYSICIAN TO ST, THOMAS'S HOSPITAL, AND

PHYSICIAN TO THE HOSPITAL FOR DISEASES OF THE CHEST. VICTORIA PARK

LONDON:
JOHN CHURCHILL, NEW BURLINGTON STREET.

1858.

Abb. 5. Titelblatt der Arbeit iiber HerzmiBlbildungen von Thomas B. Peacock
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Der Bildteil besteht aus 8 Lithographien mit je einer Seite Bilderklarung.
Die Steindrucke zeigen unten links jeweils den Vermerk «Tuffen West del. et
lith. ad naturam». Das Buch hat 143 Seiten. Das erste Kapitel “Misplace-
ment” umfallt die Rechtslage und die Ektopie. Dann folgt ein Kapitel uber
das Fehlen des Perikards. Das dritte grofle Kapitel “Malformations depen-
dent on arrest of development at an early priod of foetal life” (Vorhof- oder
Kammerseptumdefekte, Verengung oder Verschlufl der Pulmonararterie,
uberzahlige Septen usw.) betrifft direkt das Thema der Tetralogie. Peacock
beginnt mit einem geschichtlichen Uberblick iiber die bereits bekannten
Tetralogiefalle: Sandifort 1777, John Hunter 1783, Pulteney 1785, Aber-
nethy 1793. Nur die erste Beschreibung durch Stensen 1673 ist ihm
entgangen. Dafiur fuhrt er einen weitern Fall eines Dr. Nevin of Downpatrick
(Duncan’s Medical Commentaries 19, Edinburgh, p.325) 1795 an, der mir
leider im Original nicht zuganglich war. Er schreibt von der Tetralogie: “of
the various deviations from the natural conformation of the heart, defects of
this kind are the most common” — «Von allen HerzmilB3bildungen ist diese
(die Tetralogie) die haufigste». Bei der Pulmonalstenose erwahnt er, dal} oft
nur zwei Semilunarklappen vorhanden sind. Die Stenose kann den Klappen-
ring oder den Stamm der Pulmonalarterie betreffen oder aber die Ausflul}-
bahn der rechten Kammer. Nachdricklich betont er die Rechtshypertrophie:
“the most marked hypertrophy and dilatation, are found in the right cavities
of the heart” — «Am ausgepragtesten sind Hypertrophie und Dilatation am
rechten Herzen.» Beim Kammerseptum-Defekt weist er auf die sehr ver-
schiedene Ausbildung hin: “In speaking of imperfection in the inter-ventri-
cular septum, it has been mentioned that the defect may exist in very
different degrees” — «Beim Kammerseptumdefekt wurde erwahnt, daB} er
von sehr verschiedenem Grad war». Auch die unterschiedliche Ausbildung
und Lage der reitenden Aortaist ihm nicht entgangen. “In some cases only a
small portion of the aortic orifice, as one-third or one-fourths of its
circumference, is in connection with the right ventricle” — «In manchen
Fallen ist nur ein kleiner Teil, etwa 3 oder %4 ihres Umfangs in Kontakt mit
dem rechten Ventrikel». Klarer und genauer kann man die Tetralogie nicht
beschreiben, aber den Ausdruck «Tetralogie» oder «Tetrade» braucht
Peacock nie.

AnschlieBend beschreibt Peacock 4 Herzpraparate von «Tetralogie» im
Museum des St. Thomas’s Hospital, Praparat 1440, 1437 und 1439, sowie
Victoria Park Museum B 16.

Weitaus am interessantesten sind die funf Falle, die er selber oder
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Kollegen von ihm beobachteten und deren Autopsie er selber oder Kollegen
gemacht hatten:

Fall 1 betrifft einen Knaben von 2 Jahren und 5 Monaten: Die Lippen
waren blaf}, Finger und Zehen waren von tiefblauer Farbe und aufgetrieben.
Uber dem Brustbein war deutlich ein lautes systolisches Gerausch zu horen.
Vomrechten Ventrikel sagt er: “its walls were thick, measuring near the base
2% French lines, at the midpoint 4 lines, and near the apex 2 /2 lines”. “The
orifice of the pulmonary artery was contracted to a mere slit” — «Die Offnung
der Pulmonararterie war zu einer Art Schlitz verengt». Die reitende Aorta
wird, wie folgt, beschrieben: “the anterior of which gave origin to the
pulmonary artery; while that situated posteriorly opened directly into the
aorta” — «der vordere (Abschnitt) entlieB die Pulmonalarterie, wahrend der
dahiner gelegene sich direkt in die Aorta offnete». Der Kammerseptumde-
fekt wird ausdrucklich erwahnt.

Fall 2 war ein Knabe von 6% Jahren. Neben einer deutlichen Zyanose
zeigte er alle Zeichen einer ausgepragten «Tetralogie»: “... the rigth
ventricle especially, was hypertrophied and dilated. The pulmonary orifice
was so greatly contracted ... The trunk of the artery also was a small size.
The septum of the ventricles was deficient at the base, over a large space, so
that the aorta arrose from both ventricles” — «Besonders die rechte
Herzkammer war hypertrophisch und erweitert. Die Offnung der Pulmona-
lis war (so) stark verengt. Auch der Stamm der Arterie war von schmalem
Durchmesser. Das Ventrikelseptum fehlte an der Herzbasis iiber eine weite
Strecke, so daf} die Aorta aus beiden Kammern entsprang».

Fall 3: es handelte sich um ein 19jahriges Madchen von zyanotischer
Hautfarbe, das iber Palpitationen und Atemnot klagte. Die Finger zeigten
die typische Trommelschlagelform. Uber dem Sternum war ein sanft
blasendes Gerausch deutlich zu horen: “a soft blowing murmur was heard
very distincly”. Die rechte Kammer nahm fast die ganze Vorderseite des
Herzens ein. Die Wand war hypertroph. Auf Hohe der Pulmonalisklappe
war eine ausgesprochene Stenose festzustellen. Die Dextroposition der
Aorta war deutlich. Das Septum ventriculorum zeigte einen Defekt. Der
Ductus arteriosus war durchgangig.

Fall 4 betraf ein 17 Monate altes Kind. Es waren alle Zeichen einer
Tetralogie vorhanden. “There was an aperture at the base of the septum
ventriculorum, sufficiently large to allow of the passage of the little finger” —
«Die fonung in der Kammerscheidewand war fur einen kleinen Finger
durchgangig».
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Peacock machte die interessante aber verwirrende Feststellung, daf} der
Kammerscheidewanddefekt fehlen kann, falls ein offenes Foramen ovale
vorhanden ist: “When, on the other hand, the septum of the ventricles is
entire, the foramen ovale is necessarily pervious to some extent.”

Der 2.Teil des 3. Kapitels, welcher von den MiBBbildungen handelt, die
eine Umstellung auf die postnatalen Kreislaufverhaltnisse behindern,
enthalt den

Fall 5. Das Kind starb mit 12 Monaten. Es litt unter heftiger Dypnoé, bis
zu 30 Anfalle im Tag. Alle Zeichen einer Tetralogie waren nachweisbar. Ein
Ductus arteriosus war nicht vorhanden. Das Foramen ovale war weit offen.
Peacock ist der Ansicht, die Ursache des Miflbildungssyndroms sei in einem
zu fruhzeitigen Verschlufl des Ductus arteriosus zu suchen.

Peacock kommt das Verdienst zu, in seiner Monographie «Uber die
Mifibildungen des menschlichen Herzens» ungewochnlich viel Fille von
Tetralogie zusammengetragen zu haben. Er kennt sehr genau das einschla-
gige Schrifttum. Nur den von Stensen in den «Acta medica et philosophica
Hafniensia» publizierten Fall hat er nicht gekannt. Mit grof3ter Sorgfalt hat
er die Hauptsymptome beschrieben. Einzig der Umstand, dal} er dem
offenen Foramen ovale zuviel Bedeutung zumalf}, hat ihn daran gehindert,
von 4 Hauptsymptomen als einem umschriebenen Krankheitsbild zu
sprechen. Ausdricke wie «Tetralogie» oder «Tetrade» sucht man vergeblich
bei ihm. Auch hat er 4 einschlagige Herzpraparate aus Museen untersucht. |
In 5 Fallen hat er oder Kollegen von ihm Krankengeschichte und Obduk-
tionsbefund miteinander genau verglichen. Seine embryologischen Erkla-
rungen sind mit Ausnahme des zu frih erfolgten Verschlusses des Foramen
ovale oder des Ductus arteriosus iiberzeugend. Peacocks Monographie tiber
die HerzmiBbildungen ist nicht nur die beste, sondern auch die reichste
Sammlung von «Tetralogie»-Fallen. Gerechterweise miiffite man von einer
«Peacock-Fallotschen Tetralogie» sprechen. Kinzig der Umstand, dal er
dem Offenbleiben des Foramen ovale eine zu grofle Bedeutung zumal,
haben ihn daran gehindert, von einer «Tetralogie» oder «Tetrade» im Sinne
von Fallot zu sprechen und so die Konstanz der vier Hauptsymptome zu
betonen.

Beziiglich der Prognose gibt sich Peacock keinen Illusionen hin. Seine
therapeutischen Anregungen gleichen denen von Sandifort und bestehen im
wesentlichen in der Vermeidung jeglicher zusatzlicher Belastung des Kreis-
laufs.
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Die Tetralogie als eigenes Krankheitsbild innerhalb der herzbedingten
Zyanosen bei Arthur Etienne Louis Fallot (1888)

Arthur Etienne Louis Fallot (1850-1911) hat die bisher veroffentlichte
Kasuistik von Blausuchtfallen, die mit Herzmif3bildungen einhergehen, als
umschriebenes Krankheitsbild erfat. In einer Folge von 6 Beitriagen im
«Marseille Médical» von 1888 faBBte er die herzbedingten Zyanosen unter
dem Titel «Contribution a ’Anatomie pathologique de la Maladie bleue
(Cyanose cardiaque)» zusammen. Sie zeigen ein typisches Syndrom von 4
Hauptzeichen, welches er selbst als «véritable tétralogie anatomo-patholo-
gique» bezeichnet hat. Fallot bemerkte dazu: «L.a maladie bleue reconnait
comme cause des lésions multiples, mais constantes, dont l’ensemble
constitue une sorte de type anatomo-pathologique parfaitement définie» —
«Die meisten Blausuchtfalle haben mehrfache, aber stets konstante Ursa-
chen von genau umschriebenem Typ». Er stiitzte sich dabei auf drei vonihm
selber beschriebene Falle mannlichen Geschlechts von 19, 26 und 36 Jahren,
deren klinisches Bild mit dem Obduktionsbefund verglichen wird, sowie auf
52 Falle aus medizinischen Publikationen zwischen 1855 und 1887. Nach
einer genauen Beschreibung jedes einzelnen Falles charakterisiert er die
Ergebnisse der 3 Autopsien, von denen bei zweien auch eine Lungentuberku-
lose nachweisbar war, wie folgt: «Il suffit de parcourir méme rapidement les
résultats de ’autopsie de nos trois malades pour étre frappé aussitot des
ressemblences étroites, il serait plus exact de dire, de 'identité a peu preés
absolue des lésions cardiaques chez chacun d’eux» — «Es genugt, die
Ergebnisse der Autopsie unserer drei Patienten auch nur rasch zu tiberflie-
gen, um sich bei jedem von der groflen Ahnlichkeit, besser gesagt der
absoluten ﬁbereinstimmung der bei jedem festgestellten Herzverianderun-
gen zu liberzeugen». Dann zidhlt Fallot 4 Kardinalsymptome auf:

1. «Tous trois présentent une communication anormale entre les ventri-
cules; chez chacun d’eux, cette communication occupe exactement le méme
siége, la partie supérieure de la cloison, ’espace membraneux interventricu-
laire» — «Alle drei zeigen eine abnorme Verbindung der Ventrikel. Bei jedem
hat der Defekt den gleichen Sitz, den obern Teil der Scheidewand, das
Septum membranaceum zwischen den Ventrikeln».

2. «Chez tous les trois]’artére pulmonaire est rétrécie; chez chacun d’eux,
le rétrécissement est au moins autant préartériel que valvulaire» — «Bei allen
dreien ist die Lungenschlagader verengt. Bei jedem liegt die Verengerung
sowohl vor der Arterie wie auch auf Hohe der Klappen».
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3. «Chez tous les trois, les ventricules sont hypertrophiés, mais ’hyper-
trophie est beaucoup plus marquée pour le ventricule droit» — «Bei allen
dreien sind die Kammern hypertrophisch, aber die Hypertrophie ist am
rechten Ventrikel viel auffallender».

4. «Chez tous les trois, I’aorte est déviée du coté droit, et il existe entre
eux a ce point de vue qu’une simple différence de degré» —«Bei allen dreien ist
die Aorta, wenn auch in verschiedenem Grade nach rechts verschoben».

Fallot zieht daraus den Schlul}: «<nous nous sommes, chez nos trois sujets,
trouvé en présence non pas d’un vice de conformation simple, mais bien
d’une véritable série de 1ésions, d’une véritable tétralogie anatomo-patholo-
gique» — «bei unsern drei Fallen stehen wir nicht vor einer einfachen
MiBbildung, sondern vor einer wirklichen Serie von Lasionen, vor einer
tatsachlichen anatomo-pathologischen Tetralogie». Dabei geht es nicht um
eine seltene Ausnahme, sondern im Gegenteil um den gewohnlichen Regel-
fall der (herzbedingten) Zyanose: «non pas une rare exception, mais au
contraire la régle la plus ordinaire, presque constante dans la maladie bleue».
Es folgen 39 Falle aus dem Schrifttum der zweiten Halfte des 19. Jahrhun-
derts, wobei in 6 Fillen die Tetralogie mit andern MiB3bildungen des Herzens
verbunden war. Dann erwahnt er 13 Falle von Herzmiflbildungen ohne
Beziehung zur «Tetralogie». FFallot wies nach, daf} das weit offene Foramen
ovale ohne Blausucht einhergeht. Gelegentlich kommt auch zum klassischen
Bild der Tetralogie ein offenes Foramen ovale dazu, doch sind die Krank-
heitsbilder streng auseinanderzuhalten: «il peut s’y joindre parfois, mais
d’une facon tout a fait accessoire, le défaut d’oblitération du trou de Botal» —
«Manchmal kann, aber durchaus akzessorisch der Verschluf3 des Foramen
ovale fehlen». Die Haufigkeit der Tetralogie gibt Fallot mit 74 % aller
angeborenen Herzfehler an.

Fallot verdanken wir nicht nur den Namen der «Tetralogie», sondern
auch deren saubere Trennung vom offengebliebenen Foramen ovale. Damit
ist die letzte Klarstellung, die Peacock noch fehlte, endlich erreicht. Die
Geschichte der Tetralogie vor Fallot ist in dessen Arbeit weniger genau. Er
kennt aus 2. Hand die Falle von Stensen, Sandifort und Duncan. Aullerdem
berichtet er iiber Beobachtungen von Tetralogie bei Pallois (1809), bei
Hanse (1813), bei Gintrac (1814) und Louis (1823). Fallot ist es gelungen, den
Irrtum zu beseitigen, dal} ein offenes Foramen ovale mit kardialer Cyanose
einen Zusammenhang habe: Er machte dem Mythos «si profondément
erronnée, qui rattache la maladie bleue a I'inoclusion du trou de Botal»

endgiiltig ein Ende.
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Da essichum 4 Hauptsymptome handelt, kam der Ausdruck «Fallotsche
Tetralogie» oder «Fallotsche Tetrade» in Gebrauch. Leiber und Olbrich
(1959) geben in ihrem «Worterbuch der klinischen Syndrome» folgende
Definition: «Sehr haufig vorkommende angeborene kombinierte Herzmif3-
bildung mit starker Zyanose. Die Tetrade besteht aus Pulmonalstenose,
Ventrikelseptumdefekt, Dextroposition der Aorta, Hypertrophie des rech-
ten Ventrikels.» Die Ausbildung dieser vier Hauptzeichen ist allerdings
unterschiedlich. Bei der Pulmonalstenose wechseln Sitz und Ausdehnung.
Der Scheidewanddefekt kann groBer oder kleiner sein. Auch die Dextroposi-
tion der Aorta kann verschieden stark ausgepragt sein. Da die Ausbildung
der Zyanose und der Rechtshypertrophie von den erwahnten Miflbildungen
abhangt, kann ihre Ausbildung ebenfalls wechseln. Die Ursache des Fallot-
syndroms ist stets ein im Conus arteriosus zu weit ventral gebildetes Septum
aorticopulmonale.

Zur Wahrscheinlichkeitsdiagnose einer Fallotschen Tetralogie gehoren
nach Manten (1875) die Blausucht, welche nach der Geburt mit einem bis zu
1 Monat freien Intervall einsetzt, die typische Kauerstellung (“squatting
baby”) zur Entlastung des Kreislaufs, sowie ein systolisches Gerdausch am
linken Brustbeinrand. Bei der Rontgenuntersuchung fallt anstelle eines
normalen Pulmonalisbogens ein Einschnitt auf. Die Herzspitze ist angeho-
ben («Cceur en sabot»). Im ersten schragen Durchmesser findet sich an der
Stelle des normalen Pulmonalisbogens das «Pulmonalisfenster von Taus-
sign. Die Pathophysiologie der «Tetralogie» zeigt wegen der Dextroposition
der Aorta und wegen der Pulmonalstenose eine Druckerhohung in der
rechten Herzkammer (Cournand, 1949). Die Werte erreichen fast diejenigen
im linken Ventrikel. Wegen der Verengung der Pulmonalis ist die Lungen-
durchblutung vermindert. Die abnorme Querverbindung zwischen linkem
und rechtem Herzen verringert das Minutenvolumen im kleinen Kreislauf.
Die reitende Aorta bedingt ein Sauerstoffdefizit im groflen Kreislauf. Die
Hypoxamie dullert sich in Zyanose, Polyglobulie, Trommelschlagelfingern,
Uhrglasnageln und allgemeiner Unterentwicklung des Korpers.

Seit dem Druck der ersten Beschreibung einer «Tetralogie» durch
Stensen (1671) war allein die Autopsie die einzig sichere Diagnosemoglich-
keit. Entsprechend selten schien das Vorkommen solcher Mi3bildungen zu
sein.

Alle angefiihrten Prozentzahlen sind heute tiberholt wegen der jetzt im
Leben moglichen Diagnose.
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Die Moglichkeit der sichern Diagnose der Fallotschen Tetralogie beim Lebenden
durch Herzkatheterismus und Kardioangiographie:
Forfmann 1929, Cournand 1941

Zunachst standen nur die uiblichen klinischen Methoden der Herzuntersu-
chung zur Verfiigung, die allein eine Wahrscheinlichkeitsdiagnose gestatte-
ten. Die sichere Diagnose schien dem Pathologen vorbehalten zu sein. Mit
dem intravitalen Herzkatheterismus hat sich das von Grund auf geandert.
Die exakte Diagnose der Fallotschen Tetralogie ist wahrend des Lebens
moglich geworden. In fast allen Fallen laft sich der Sammelbegriff «Vitia
cordis congenita» auflosen.

Werner Forfimann (geb. 1904) katheterisierte schon 1929 als junger
Assistent im Selbstversuch mit einer Ureterensonde von den linken Armve-
nen aus den eigenen rechten Vorhof. Mit einem vorgehaltenen Spiegel
verfolgte er vor dem Rontgenschirm die Lage der Sonde. In «Selbstversuch.
Erinnerungen eines Chirurgen» (1972) schrieb der nachmalige Nobelpreis-
trager Forfmann: «Nun liel ich mir einen Spiegel so halten, dal} ich darin,
iber die obere Kante des Durchleuchtungsschirms hinwegsehend, meinen
Brustkorb und den linken Arm iiberschauen konnte. Erwartungsgemaf}
reichte der Katheter bis zum Oberarmkopf. Romeis wollte jetzt aufhoren
und ithn herausziehen. Daslief3 ich aber nicht zu, sondern schob den Katheter
bis zur 60-Zentimer-Marke herein. Jetzt zeigte der Spiegel den Katheter im
Herzen und mit seiner Spitze im rechten Ventrikel, genau wie ich es mir
vorgestellt hatte. Als dokumentarischen Beweis lieB3 ich Rontgenaufnahmen
machen.» Das war 1929 der erste von neun Selbstversuchen. ForBmann sagt
dazu: «Das Datum des Tages, an dem das alles geschah, weill ich nicht
mehr.» Am 5. November 1929 erschien in der «Klinischen Wochenschrift»
seine Arbeit unter dem Titel «Uber die Sondierung des rechten Herzens».
Sein nachster Schritt war 1931 die Rontgenkontrastdarstellung der Herz-
hohlen. ForBmanns Selbstversuche fanden wenig Beachtung. Erst das Jahr
1956 brachte die allgemeine Anerkennung, als Forlmann als erster deut-
scher Arzt seit 1939 zusammen mit den beiden Amerikanern Cournand und
Richards den Nobelpreis fiir Medizin erhielt.

André Frédéric Cournand (geb. 1895), Amerikaner franzosischer Abstam-
mung, verwendete den Herzkatheterismus als klinische Methode systema-
tisch tiberall dort, wo es galt, abnorme Querverbindungen im Herzen und in
den herznahen Gefaflen aufzuzeigen. Es gelang ihm nicht nur, den Binnen-
druck in den einzelnen Herzabschnitten und in den herznahen groflen
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Gefaflen zu messen, sondern auch durch gezielte Entnahme von Blutproben
die Blutgase genau zu bestimmen. Im Falle einer «Tetralogie» ergab sich
stets ein erhohter Druck in der rechten Herzkammer. Trat die Sonde aus der
rechten Kammer direkt in die Aorta ascendens, so war die uber beiden
Ventrikeln reitende Aorta direkt erwiesen. Gelangte die Sonde direkt aus der
rechten Herzkammer in die linke, so muflte ein Septumdefekt vorliegen. Im
Kardioangiogramm zeigte sich die gleichzeitige Fillung von Aorta und
Pulmonalis sowie eine meist infundibular gelegene Verengung der pulmona-
len AusfluBbahn. Das Laevogramm war nur eben leicht angedeutet. Herzka-
theterismus und Kardioangiographie gestatten die sichere intravitale Dia-
gnose der Fallotschen Tetralogie. Cournand beschrieb sein technisches
Vorgehen 1949 in “Cardiac Catherization in Congenital Heart Diseases”.

Dickinson Woodruff Richards (1905-1973) war der Chef und Mitarbeiter
Cournands am Bellevue Hospital in New York und erhielt gemeinsam mit
ihm und ForBmann den Nobelpreis des Jahres 1956. Er begann seine
wissenschaftliche Laufbahn 1917 in Yale. Seit 1923 machte er an der
Columbia-University seine physiologischen Untersuchungen iiber Herz und
Lungen. 1945 wurde er Direktor der medizinischen Abteilung der Columbia-
University am Bellevue Hospital.

Die geschichtliche Entwicklung der chirurgischen Therapie der
Fallotschen Tetralogie: Blalock und Taussig 1944, Potts und Mitarbeiter 1946,
Brock und Sellors 1948, Lilleher und Mitarbeiter 1954—55

Donzelot und D’Allaine (1954) geben den Anteil der Tetralogie mit 70 %
aller kardialen Zyanosen an. 25% aller Fallot-Syndrome sind mit einem
nach rechts laufenden Aortenbogen (Corvisart-Syndrom) verbunden. Da
das Krankheitsbild der Fallotschen Tetrade sich mit zunehmendem Lebens-
alter standig verschlechtert und alle internistischen MaBnahmen wirkungs-
los bleiben, lag im chirurgischen Vorgehen die einzige Hoffnung.

Die ersten chirurgischen Methoden waren rein palliativer Natur. Durch
einen kunstlich geschaffenen Shunt zwischen groem und kleinem Kreislauf
wurde die Lungendurchblutung und damit die Sauerstoffsidttigung des
Blutes verbessert. Die amerikanische Kinderédrztin am Johns Hopkins
Hospital Helen B. Taussig (geb. 1908) hatte beobachtet, dal} jene Félle von
Tetralogie, bei welchen der Ductus arteriosus offen geblieben war, giinstiger
verliefen. Sie schlug deshalb vor, eine kiinstliche Anastomose zwischen
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groflem und kleinem Kreislauf zu schaffen. Der Chef-Chirurg am Johns
Hopkins Hospital, Alfred Blalock (geb. 1899), stellte 1944 erstmals eine
Verbindung zwischen A. subclavia und A. pulmonalis her. Bei der Operation
Blalock Typ I handelte es sich um eine termino-laterale Anastomose.
Voraussetzung fur das Gelingen ist eine geniigende Mobilisierung der A.
subclavia. Bei Blalock Typ II geht es um eine termino-terminale Anasto-
mose, bei welcher beide Arterien ungefahr das gleiche Kaliber haben miussen.
Die Operation kann links oder rechts erfolgen. Blalock gab die Mortalitat des
von ihm vorgeschlagenen Eingriffs mit etwa 18% an. Bei 70% der
Uberlebenden war das Ergebnis zufriedenstellend: die Zyanose verschwand.
Zwei Jahre spiater (1946) stellten Potts, Smith und Gibson eine direkte
Verbindung zwischen Aorta descendens und A. pulmonalis her, wobei zur
Mobilisierung mehrere Interkostalarterien durchtrennt werden muBlten.

Bevor man an eine radikale Totalkorrektur einer Tetralogie denken
durfte, muBlte eine extrakorporell arbeitende Herz-Lungen-Maschine ge-
baut werden. John H.Gibbon (geb. 1903) hatte sich seit 1931 mit einer
solchen Konstruktion beschaftigt. Nach zahllosen Tierversuchen bewahrte
sich 1953 die erste extrakorporell arbeitende Maschine am Patienten. 1955
hatte Walton C. Lillehei (geb. 1918) den “Bubble Oxygenator” von Richard
de Wall wesentlich verbessert. Die Herz-Lungen-Maschine nach Lillehei-de
Wall fand bei Herzoperationen sehr rasch erhebliche Verbreitung. Die erste
Valvulotomie der Pulmonalisklappen am eroffneten Herzen wurde 1948 von
Russel C. Brock (geb. 1903) und H. Sellors ausgefiihrt. Eine wichtige Quelle
fur die Geschichte der Herzchirurgie zwischen 1896 und 1955 ist Johnson
1970. Brock und Sellors berichten iiber ihr Vorgehen im “British Heart
Journal” Jahrgang 12. Der ndchste Schritt war die Exzision einer infundibu-
lar gelegenen Stenose und der Verschlul} des Scheidewanddefektes mit einer
Kunststoffplatte. Lillehei und Mitarbeiter falten 1955 die ersten 10 mit
Erfolg operierten Falle in Band 142 der “Annals of Surgery” zusammen.
Wohl sind die intrakardialen Totalkorrekturen der Fallotschen Tetralogie
mit einer hoheren Mortalitat belastet als die Palliativeingriffe, aber sie
schaffen nahezu normale hamodynamische Bedingungen.

Zusammenfassung

Im Winter 1664/65 hat sich Niels Stenson Notizen iiber einen mil3bildeten
menschlichen Feten, den er in Paris seziert hatte, gemacht. Seine Arbeit
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erschien 1671/72 in den «Acta medica et philosophica Hafniensia». Stensen
beschrieb drei der von Fallot zur Tetrade zusammengefa3ten MiBbildungen.
Das vierte Symptom, die Verdickung der Wand der rechten Herzkammer,
konnte er beim Feten naturgemafl nicht beobachten. Stensen dachte bei
seiner Beschreibung keineswegs an ein typisches Syndrom, sondern nahm
eine merkwiirdige Haufung verschiedener Mibildungen an.

Einen weitern Schritt tat 1777 Eduard Sandifort, indem er den Autopsie-
befund mit dem Krankheitsbild der angeborenen Blausucht (Zyanose) in
Verbindung brachte und auch das vierte Symptom, die Rechtshypertrophie
des Herzens, hervorhob.

Die Kasuistik des 18. Jahrhunderts weill von mehreren ahnlichen Fallen
zu berichten: John Hunter (1783), Richard Pulteney (1785) und John
Abernethy (1793). Thomas B. Peacock (1858) war im 19. Jahrhundert einer
der bedeutendsten Forscher auf dem spéter nach Fallot benannten Gebiet
der «Tetralogie». Seine Monographie “On Malformations of the Human
Heart. With original Cases”, London 1858, enthalt eine der besten Samm-
lungen von Tetralogiefallen.

Aber erst 1888 drang Arthur Etienne Fallot zur Erkenntnis des spater
nach ihm benannten Syndroms der Fallotschen Tetralogie vor. Auch
weiterhin blieb die Autopsie der einzige sichere Nachweis.

Die intravitale Diagnose wurde maoglich, als André Cournand den von
Werner ForBmann erstmals 1929 im Selbstversuch durchgefithrten Herzka-
theterismus zur Abklarung der Sammeldiagnose «Vitia cordis congenita»
systematisch in der Klinik einsetzte.

Mit der sich rasch entwickelnden Herzchirurgie und der Beobachtung der
Kinderarztin Helen B.Taussig, dal} ein Fallot-Syndrom bei offengebliebe-
nem Ductus arteriosus gutartiger verlauft, entwickelten sich die Methoden
eines chirurgisch geschaffenen “Shunt” zwischen groem und kleinem Kreis-
lauf. Die erste solche «Palliativoperation» fithrte 1944 Alfred Blalock aus.

Mit der Verbesserung der Herz-Lungen-Maschine nach Lillehei-de Wall
wurden intrakardiale « Radikal»-Operationen moglich. Russel C. Brock und
H. Sellors gelang 1948 die erste intrakardiale Valvulotomie der Pulmonalis-
klappe. Lillehei und Mitarbeiter ergianzten die Rekonstruktion normaler
Verhiltnisse im Herzen durch den plastischen Verschlu} des Scheidewand-
defekts und die Exzision einer infundibulér gelegenen Pulmonalstenose.

Runde 300 Jahre dauerte der Weg von dem zunéchst als Monstruositit
beschriebenen MiBbildungssyndrom bis zur Wiederherstellung normaler
hamodynamischer Verhaltnisse am mibildeten Herzen.
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Summary

In the winter of 1664/65 Niels Stensen made notes on a malformed human foetus which he was
dissecting in Paris. The paper was published in the 1671/72 «Acta medica et philosophica
Hafniensia». Stensen described three among four malformations tetradically grouped by
Fallot. The 4th symptom, sc. the thickening of the right ventricle, did obviously not show in
the foetus. For Stensen it was a strange accumulation of malformations. He could not, at that
time, see it as a typical syndrome.

An important step further was taken by Eduard Sandifort when he, in 1777, both
combined the findings of post-mortem examination with the syndrome of cyanosis and also
noticed the fourth pathological symptom, sc. the right-side heart hypertrophy.

18th and 19th century casuistics mention several similar cases: i.a. John Hunter 1783,
Richard Pulteney 1785 and John Abernethy 1793. Thomas B. Peacock 1858 was, in the 19th
century, one of the most important searchers on the so-called “Fallot-Tetralogy”: “On
Malformations of the Human Heart. With Original Cases”, London 1858.

It was not, however, until 1888 that Arthur Etienne Louis Fallot came to understand the
tetralogy named after him as a distinct syndrome. Autopsy was the only certain proof.

Intravital diagnosis became possible when André Cournand made use of heart catheteriza-
tion, first tried out auto-experimentally by Werner Formann in 1929, in order to clarify the
collective diagnosis «Vitia cordis congenita».
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On the rapid progress in heart surgery and the observation made by Helen B.Taussig, a
pediatrician, of a Fallot syndrome taking a more benign course in cases of Ductus arteriosus
having remainde open, the methods of a “shunt”, surgically obtained, between greater and
lesser circulation were developed. The first such “palliative” operation was made by Alfred
Blalock in 1944,

With the heart-lung machine, improved by Lillehei-de Wall, intracardiacal “radical”
operations were made possible. Russel C.Brook and H. Sellors were the first to succeed in an
intracardial valvulotomy of the pulmonalis.

Lillehei and his collaborators completed the reconstruction of normal conditions by a
plastic closure of the septum defect and the excision of an infundibular stenosis.

The way from recognition of the monstruosity to restoration of normal haemodynamic
conditions in malformed heart has taken some 300 years.
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