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58. Jahrestagung der Deutschen Gesellschaft

fiir Rechtsmedizin
vom 18.-22. September 1979 in Miinster/Westf.

Tagungsprisident: Prof. Dr. H. W. Sacus, Miinster
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Aus dem Institut fiir Rechtsmedizin der Universitit Miinchen
(Direktor: Prof. Dr. med. W. SPANN)

Ungewohnliche cardiale Todesfille
aus nicht coronarer Ursache

Von U. BLick und W. EISENMENGER
Mit 5 Abbildungen

(Eingegangen am 31. 10. 1979)

Zusammenfassung: Vier Fille von Herzerkrankungen nicht coronarer Ursache
werden exemplarisch vorgestellt und als Fille von idiopathischer Kardiomyopathie
interpretiert. Die makroskopischen und mikroskopischen Befunde werden dargestellt
und erliutert. Nach Befund und Vorgeschichte wurde eine Einordnung der genann-
ten Fille in die von FowLEr vorgeschlagene Einteilung der primiren idiopathischen
Kardiomyopathien versucht.

Summary: Four cases of unusual noncoronary heart desease, seen at autopsy in
the Institute of Legal Medicine, Munic, are exemplary represented. They are inter-
preted as cases of idiopathic cardiomyopathy because of the anatomical and histolo-
gical findings and anamnestic informations. Therefore they are classified after Fow-
LER’s classification of cardiomyopathies: In the cases of two young africans we found
the african endomyocardial fibrosis, in one case with marked increase of connective
tissue, until 40% of the left ventricular wall. A 16 year old boy died on familiar car-
diomypathy — also his mother and her brother had died very young on sudden heart
failure. The left ventricular muscle of a 13 year old boy showed marked disarrange-
ment of the histological structure: beside of increase of the connective tissue we also
found numerous muscle fibres arranged almost like whirls. By absence of any other
anamnestical or pathological indication it had to be interpreted as a case of idiopathic
cardiomyopathy with unknown history.

Schliisselworter: Cardiomyopathie; plétzlicher Herztod.
Key-words: Cardiomyopathy; sudden heart failure.

In der klinisch-pathologischen Literatur hat in den letzten Jahren zunehmend
eine neue Krankheitsgruppe an Bedeutung gewonnen. Gemeint ist hier die grofle
Gruppe der Cardiomyopathien, in der bisher schon bekannte Herzerkrankungen
Aufnahme fanden, wie auch solche, die erst durch neue klinische und morphologi-
sche Erkenntnisse in diese Klassifizierung aufgenommen wurden. In den rechtsmedi-
zinischen Statistiken des plStzlichen Herztodes aus natiirlicher Ursache waren diese
Cardiomyopathien bislang nicht enthalten, sei es, dafl solche nicht gesehen wurden
oder aber unter andere Rubriken eingeordnet wurden.
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Wir hatten in letzter Zeit mehrfach Gelegenheit, Fille zu beobachten, die unse-
res Erachtens als Cardiomyopathien zu bezeichnen sind.

Fall 1: Ein 47 Jahre alt gewordener afrikanischer Facharzt, der tot auf dem Gelinde ei-
ner Miinchner Klinik aufgefunden worden war. Bei der Sektion fand sich eine exzentrische
Herzmuskelhypertrophie beiderseits, mit einer Kammerwandstirke rechts bis 9, links bis
24 mm und einem Herzgewicht von 560 g. Schon makroskopisch zeigten sich im Bereich der
Herzmuskulatur links und zwar vorwiegend in der Kammerscheidewand, umschriebene Bezirke
von grau-briunlich-glasigem Aussehen. Auf dem Schnitt war das Gewebe deutlich derb.

Abb. 1: Schnitt aus linkem Ventrikel; formolfixiert, Firbung nach Masson/Goldner, Verg.
40fach.
Ausgepragte narbige Bindegewebsvermehrung (,,afrikanisches Narbenherz®)

Bei der mikroskopischen Untersuchung des Herzmuskels (Abb. 1) findet sich eine ausge-
prigte Bindegewebsvermehrung sowohl perivaskulir als auch interstitiell. In den noch intakten
Muskelarealen sind zahlreiche Herzmuskelzellkerne ausgesprochen polyploid und hyperchro-
matisch. Viele Zellen zeigen Zeichen deutlicher Schidigung (Abb. 2).

Auch in der Wand der rechten Herzkammer verdringt Bindegewebe die autochthone
Muskulatur. Das Bild dhnelt dem im linksventrikuliren Myocard. Insgesamt erscheinen ca.
40% des Herzmuskelgewebes durch Bindegewebe ersetzt.

Fall 2: Ein weiterer jingerer Afrikaner war zwar nach dem Obduktionsbefund an der
Ruptur eines Hirnbasisaneurysmas verstorben, er soll aber wegen seines Herzbefundes ebenfalls
hier erwihnt werden. Er war tot auf der Toilette eines Wohnheimes aufgefunden worden. Bei
der Sektion fand sich ein 580 g schweres Herz, dessen Kammermuskulatur links auf 24, rechts
auf 6 mm verbreitert war. Auf dem Schnitt zeigte die Muskulatur eine blau-braun-rétliche
Farbe ohne makroskopisch erkennbare Einlagerungen.

Bei der mikroskopischen Untersuchung (Abb. 3) fand sich jedoch auch hier eine deutliche
perivaskulire und interstitielle Bindegewebsvermehrung mit Verdringung und Ersatz des au-
tochthonen Muskelgewebes. Der Befund gleicht, bzw. dhnelt dem von Fall 1, nur ist er noch
nicht so weit fortgeschritten.

Fall 3: Ein 13jihriger Schiiler, der auf der Strafie pl6tzlich zusammengebrochen war. Bei
der Sektion fand sich eine konzentrische Herzmuskelhypertrophie mit einem Herzgewicht von
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Abb. 2: Gleiches Priparat wie Abb. 1; Verg. 400fach.
Herzmuskelzelle mit deutlichen Zeichen der Schadigung.

Abb. 3: Schnitt aus linkem Ventrikel; formolfixiert, Firbung HE, Verg. 250fach.
Ausgeprigte interstitielle Bindegewebsvermehrung.
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Abb. 4: Schnitt aus linkem Ventrikel; formolfixiert, Firbung HE, Verg. 100fach.
Vermehrung des interstitiellen Bindegewebes und Texturstdrung mit irregulirem Verlauf zahl-
reicher Muskelfasergruppen.

350 g. Die Herzmuskulatur links war bis auf 18 mm verdickt. Auf dem Schnitt erschien das
Gewebe deutlich derb, es wies eine grau-rote, fleckige Zeichnung auf. Bei der mikroskopischen
Untersuchung des Herzmuskels (Abb. 4) findet sich eine Vielzahl von Herzmuskelfasern durch
einzelne Bindegewebsfasern ersetzt. Das interstitielle Bindegewebe ist insgesamt deutlich ver-
mehrt. In den verbliebenen Herzmuskelfasern variieren Faserdicke und Kerngréfle sehr stark.
Polyploide, quaderférmige Kerne sind hiufig. Auffillig ist weiterhin eine deutliche Textursts-
rung des Herzmuskelgewebes. Immer wieder finden sich irregulire, geradezu wirbelartig ver-
laufende Muskelfaserziige.

Fall 4: Ein 16 Jahre alt gewordener Schiiler, der nach einem gemeinsamen Oktoberfest-
besuch zusammengebrochen war. Wegen vermeintlicher Trunkenheitszeichen war er von sei-
nem Vater nach Hause gefahren und zu Bett gebracht worden. Es war dann doch der Hausarzt
gerufen worden, der bet seinem Eintreffen aber nurmehr den Tod feststellen konnte. Nach An-
gabe des Hausarztes, waren auch die Mutter des Toten und deren Bruder sehr jung an einem
plétzlichen Herzversagen verstorben.

Bei der Sektion %and sich ein 460 g schweres Herz, dessen rechte Kammer extrem ausge-
weitet war und in der Grofle der linken Herzkammer entsprach. Auf dem Schnitt erschien die
Kammerwand rechts deutlich verdickt, jedoch vollstindig von Narbengewebe durchsetzt. Die
Muskulatur links war nicht verdickt, von braun-roter Farbe, jedoch etwas fleckiger Zeichnung.
Mikroskopisch (Abb. 5) fand sich ein hochgradig narbig-bindegewebiger Ersatz von grofien
Teilen der rechten Kammermuskulatur. Die bindegewebigen Verinderungen sind insbesondere
in endocardnahen Abschnitten zu finden. Im mikroskopischen Bild fanden sich jetzt auch nar-
big-bindegewebige Verinderungen im Bereich der linken Kammermuskulatur. Diese sind vor-
neimlich perivasiuliir, gelegent%ich aber auch nach Art kleiner Schwielenbezirke, angeordnert.

1974 hatte FowLer eine Klassifizierung der Cardiomyopathien gegeben (zit. bei
Kochsiex). Hierin werden die primiren, idiopathischen Cardiomyopathien wie folgt
eingeteilt:
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T e

Abb. 5: Schnitt aus rechtem Ventrikel; formolfixiert, Firbung nach Masson/Goldner, Verg. 40fach.
erdringung der Muskulatur durch Fettgewebe bei gleichzeitiger ausgeprigter Bindegewebsvermehrung.

Ohne Obstruktion

A.
1. Familidr

2. Hypertrophische ohne Obstruktion
3. Peripartal bzw. postpartal

4. Postpartal bei unbekanntem Erreger
5. Mit unbekannter Vorgeschichte

6. Endomyocardfibroelastose

7. Endomyocardfibrose

. Mit Obstruktion

B
1. Familidr
2. Nichtfamiliir

Es soll nun versucht werden, die vier genannten Fille in diese Aufstellung ein-
zuordnen. Dies ist zunichst leicht méglich bei dem Fall des 16jahrigen Schiilers, bei
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dem ja durch die Aussagen des Hausarztes die Familiaritit des Krankheitsbildes be-
legt ist. Es liegt daher nahe, die genannte Beobachtung als einen Fall von familii-
rer Cardiomyopathie zu sehen.

Ohne Schwierigkeiten lassen sich auch die bei beiden Afrikanern erhobenen Be-
funde verschiedenen Stadien der Endomyocardfibrose zuordnen. Die Bezeich-
nung ,,afrikanisches Narbenherz** beschreibt sehr gut den anatomisch-histologischen
Befund mit der narbenartigen Bindegewebsvermehrung der Herzmuskulatur. Schwie-
rigkeiten indes bereitet die Zuordnung des Befundes des 13jihrigen Knaben. Auf-
grund des anatomisch-histologischen Bildes einer Cardiomegalie mit Fibrose und
Texturstorung, war auch hier eine Cardiomyopathie gegeben und aufgrund des Al-
ters wohl eine angeborene. Eine konzentrische Hypertrophie der linken Kammer-
muskulatur wurde makroskopisch zwar gefunden, jedoch war es noch nicht zu einer
Ventrikelobstruktion gekommen. Beim Fehlen auch weiterer dthiologischer Ursachen
mufite daher eine idiopathische Cardiomyopathie aus unbekannter Vorge-
schichte angenommen werden.

Die Genese der primiren Cardiomyopathie ist bislang unbekannt und Gegen-
stand zahlreicher Untersuchungen (DoErr, MEYER, OLSEN u. a.). Die angeschuldigten
Ursachen reichen von angeborenen bzw. vererbten Stoffwechselstérungen (MEYER)
bis hin zur unbekannten — insbesonderen viralen — Infektion (BRAIMBRIDGE et al.).

Die Unsicherheit der Atiologie findet nicht zuletzt ihren Niederschlag in einer
Vielzahl von Definitionen fiir das genannte Krankheitsbild. Die umfassendste und
zugleich einprigsamste scheint uns die von Doerr empfohlene konventionelle Defini-
tion zu sein: Die idiopathische Cardiomyopathie umfafit alle Formen der Erkran-
kungen des Myocard ohne erkennbaren Zusammenhang mit Stérungen am Coronar-
system, ohne Bluthochdruck, Cor pulmonale, fieberhaften Rheumatismus und ohne
Herzfehler, gleich welcher Art.

Fiir die Rechtsmedizin ergibt sich die Aufgabe, Einordnungen auch solcher Ob-
duktionsbefunde bei Datenspeicherung vorzunehmen, damit eine Verstindigung mit
dem Pathologen und dem Kliniker, sowie ein Vergleich der entsprechenden Statisti-
ken weiterhin méglich ist.
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