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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

C
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 eingetragen.

Stenotische A. pulmonalis

Defekt im Kammerseptum
Sonde

Die Lithographie verdeutlicht recht gyt die vier Hauptsymptome der spater nach Fallot
benannten Tetralogie

Abbildung des Herzens peigefiigt». IN der Krankengeschichte, die er von
seinem Kollegen Adams Uibernahm, 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 ungewéhnlich blau». Er
betonte, daR hinsichtlich GroRe und Dicke "in bulk and apparent strength”
die rechte Herzkammer der linken glich. Die Kammerscheidewand wies eine
Offnung auf, und die Aorta erschien nach rechts verlagert. Die Lungen-
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