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STENO-FALLOTS TETRALOGI OG
BARTHOLIN-PATAUS SYNDROM
En hjertemisdannelse og et misdannelsessyndrom fgrste
gang beskrevet af danske anatomer i 1600-tallet
AF

JESPER BRANDT ANDERSEN & NIELS W. BRUUN

“Det generer mig ikke, at jeg har set dette, efter at andre har set det,

ndr blot jeg ikke anklages for at have fiet det fra andre.”"

et eriar 350 ar siden, at den danske lege, anatom, geolog og teo-

log Niels Stensen (Nicolaus Steno) (1638-1686) holdt sin bergmte
forelesning om hjernens anatomi for en kreds af videnskabsinteres-
serede mand hos orientalisten og videnskabsmzacenen Melchisédech
Thévenot (1620-1692) i Paris.? Under samme ophold, som fandt sted
i perioden fra begyndelsen af november 1664 til midten af september
1665,* foretog Stensen en dissektion af et foster, hvor han beskrev en
hjertemisdannelse, som i dag berer hans navn, nemlig Steno-Fallots
tetralogi, der, som navnet antyder, bestar af fire komponenter: 1) hul i
skilleveggen imellem de to hjertekamre, 2) forsnavring af lungepuls-
aren, 3) hgjreforskydning af legemspulsarens afgang og 4) fortykkelse af
hgjre hjertekammers vaeg. Stensen beskrev de tre fgrstnaevnte. Navngiv-
ningen efter Stensen fandt fgrst sted, efter at hjerteleegen Erik Warburg
(1892-1969) i en artikel i Nordisk Medicin i 1942 gjorde opmarksom pa,
at Stensen var den fgrste til at beskrive misdannelsen.* Indtil Warburgs

' Vilhelm Maar: Nicolai Stenonis Opera Philosophica, 2, 1910, s. 96: nec me movet post
alios me haec vidisse, modo ab aliis eadem habuisse non accuser.

2 Niels Stensen: Discours de Monsieur Stenon sur L‘anatomie du Cerveau a Messieurs de
U"Assemblée, qui se fait chez Monsieur Thévenot, Paris 1669. Forelesningen blev afholdt i
1665. Dansk overszttelse med titlen Nicolaus Stenos Foredrag om Hjernens Anatomi ved
Vilhelm Maar 1903, genudgivet i revideret udgave af Troels Kardel i 1997.

® Gustav Scherz: Da Stensen var i Paris. Fund og Forskning, 16, 1969, s. 43-52 og Gustav
Scherz: Niels Stensen pa Rejse i Frankrig. Gads Danske Magasin, 36, 1942, s. 361-375.

* Erik Warburg: Niels Stensens Beskrivelse af det farste publicerede Tilfzelde af “Fallots
Tetraede.” Nordisk Medicin, 16, 1942, s. 3550-3551.
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artikel havde misdannelsen haft navnet Fallots tetralogi efter den franske
retsmediciner Etienne-Louis Arthur Fallot (1850-1911), som beskrev
den udferligt i 1888.°

Det er velkendt, at den blot 27-arige Niels Stensen tog Paris og snart
resten af den leegevidenskabelige verden med storm med sit foredrag om
hjernens anatomi, hvor han pa overbevisende made satte selveste den
store franske filosof og naturvidenskabelige autoritet René Descartes
(1596-1650) til veegs, hvad angar dennes teorier om koglekirtlens ana-
tomi og centrale rolle i hjernens funktioner.® Selvom Stensen bekendte
sig til den cartesianske metode (formuleret af Descartes i veerket Discours
de la méthode fra 1637) til udforskning af den fysiske verden, matte han
som naturvidenskabsmand ngdvendigvis tage afstand fra Descartes’
mangfoldige fejltagelser vedrgrende menneskets anatomi og fysiologi.
Det gjaldt ogsa hjertet og musklerne, som det fremgar af fglgende citat
fra den tyske filosof og matematiker Gottfried Wilhelm Leibniz (1646-
1716), som Stensen stiftede bekendtskab med i Hannover i 1677 og
indlod sig pa filosofiske diskussioner med: “Hr. Stenonis har gjort det
klart, at Hr. Descartes har taget fuldsteendig fejl i sin opfattelse af hjertets
og musklernes bevaegelse.””

En narmere analyse af Stensens tekst om hjertemisdannelsen viser,
at han ogsa besad et efter tidens forhold imponerende kendskab til
fosterkredslgbets anatomi og fysiologi og pa baggrund heraf var i stand
til at drage korrekte konklusioner om hjertemisdannelsens anatomi og
fysiologi.

Ogsa Stensens mentor leegen og anatomen Thomas Bartholin (1616-
1680) har lagt navn til et medfgdt misdannelsessyndrom, nemlig Bartho-
lin-Pataus syndrom. Pudsigt nok var det Erik Warburgs datter, gjenlaegen
Mette Warburg (1926-2015), der fgrst gjorde opmarksom pa Thomas
Bartholins beskrivelse af et barn med dette syndrom, og det gjorde hun
i 1960,% samme ar som den tyske genetiker Klaus Patau (1908-1975) og

% Etienne-Louis Arthur Fallot: Contribution a I’Anatomie pathologique de la Maladie
bleue (Cyanose cardiaque). Marseille médical, 25, 1888, s. 77-93, 138-158, 207-223, 341-
354, 370-386, 403-420.

® Descartes teorier om koglekirtlen er formuleret i det posthumt udgivne vaerk De
Homine (Traité de U’homme) fra 1662.

7 Sten Ebbesen og Carl Henrik Koch: Dansk filosofi i renzessancen 1537-1700 — Sten
Ebbesen og Carl Henrik Koch (red.): Den danske filosofis historie, 2, 2003, s. 317.

8 Mette Warburg: Anophthalmos complicated by mental retardation and cleft palate.
Acta Ophthalmologica, 38, 1960, s. 394-404.
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hans medarbejdere publicerede deres arbejde om den tilgrundliggende
kromosomfejl, trisomi 13.°

FORMAL

Det er bemerkelsesveerdigt, at to fremtreedende danske laeeger i 1600-tal-
let har lagt navn til hver deres padiatriske misdannelsesdiagnose — med
omtrent 300 ars forsinkelse.

Hverken Stensens eller Bartholins oprindelige latinske beskrivelser
har dog tidligere vaeret oversat til dansk i deres helhed eller vaeret gen-
stand for en naermere analyse i dansk laegevidenskabelig eller medicinhi-
storisk litteratur.'” Det er velkendt, at Stensen og Bartholin inden for en
rekke af anatomiens omrdader tilhgrte verdens fgrende anatomer — for
Stensens vedkommende iseer omraderne musklerne (herunder hjertet),
hjernen og spytkirtlerne og for Bartholins vedkommende primzert lym-
fekarsystemet. Vi har ikke kendskab til, at nogen tidligere har foretaget
en vurdering af, om Stensen og Bartholin ogsad hgrte til de fgrende
anatomer i verden, nar det gjaldt detaljeret viden om fosterkredslgbets
seerlige anatomi og fysiologi.

Foruden hjertemisdannelsen havde det foster, som Stensen disseke-
rede, adskillige andre misdannelser, og det er netop karakteristisk for
Steno-Fallots hjertemisdannelse, at den indgar som led i en raekke vidt
forskellige padiatriske misdannelsessyndromer, lige sa vel som den
forekommer som en isoleret misdannelse hos i gvrigt raske, velskabte
bgrn. Der er ikke tidligere publiceret noget bud pa, hvilket syndrom
Stensens foster havde.

Formalet med denne artikel falder derfor i fire dele, nemlig at bringe
de fgrste fuldsteendige oversattelser til dansk af Stensens og Bartholins
tekster, at analysere teksternes leegefaglige indhold og sammenligne det
med samtidig og nutidig viden, at vurdere, om Stensen og Bartholin
ogsa var blandt verdens fgrste anatomer i forstaelsen af fosterkredslgbets

9 Klaus Patau, David W. Smith, Eeva Therman, Stanley L. Inhorn og Hans P. Wag-
ner: Multiple congenital anomaly caused by an extra autosome. Lancet, 7128, 1960,
s. 790-793.

19 Warburgs artikel indeholdt en forkortet dansk overszttelse af Stensens beskrivelse,
som desuden for nylig er oversat til engelsk i Troels Kardel og Paul Maquet (red.):
Nicolaus Steno. Biography and Original Papers of a 17th Century Scientist, Berlin 2013, s.
537-539. Forste del af dette vaerk indeholder en engelsk overszttelse af fgrste bind af
Gustav Scherz: Niels Stensen — Eine Biographie I-1I, Leipzig 1987-1988.
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anatomi og fysiologi og at komme med et bud p4, hvilket misdannelses-
syndrom, Stensens foster havde.

Bartholins kortfattede beskrivelse bygger antagelig pa en andenhéands-
beretning. Stensen publicerede sit fund i en moderne videnskabelig og
analyserende form i verdens fgrste laegevidenskabelige tidsskrift, Thomas
Bartholins Acta Medica & Philosophica Hafniensia," mens Bartholin prae-
senterede sin sygehistorie, der er holdt i en narrativ og folkelig form, i
sit store veerk om sjeldne medicinske tilfeelde, Historiarum anatomicarum
rariorum Centuria I-VI."?

Vi bringer i det fplgende en dansk oversettelse af Stensens dissekti-
onsbeskrivelse og Bartholins sygehistorie, et resumé af Fallots og Pataus
athandlinger, en analyse og perspektivering og en konklusion. I anled-
ning af 350-aret for Niels Stensens ophold i Paris og af hensyn til de
lesere, som ikke har forhandskendskab til dette ophold eller til Niels
Stensens baggrund, bringer vi oplysninger herom. Vi slutter med et
afsnit om datidens interesse for monstre, vanskabninger og misfostre.

Niels Stensens dissektion

Dissektion af et misfoster i Paris

Joretaget af hr. Niels Stensen, kongelig anatom i Kpbenhauvn

Knoglerne i hgjre side af ganen var sammen med hgjre side af
overleben spaltet, siledes at hele hgjre nasekavitet gik i ét med
mundhulen. Moderen havde tilskrevet det sin hang til at spise kani-
ner. Men mon ikke det skyldtes, at veeske, som strgmmede fra naesen
og ned i munden gennem de to dbninger indenfor tandvolden, "
enten pa grund af sin mengde eller som fglge af sin skarphed, der
tog overhand i hgjre side, har @ndret den hgjre dbning til en spalte,
dengang en strgm af veesker dannede sine kanaler og hulrum i et
materiale, der stadig var ret blgdt?

I Nicolai Stenonis: Embryo monstro affinis Parisiis dissectus — Thomae Bartholini
(red.): Acta Medica & Philosophica Hafniensia Ann. 1671 & 1672, 1, 1673, s. 200-203.
Teksten er med fa rettelser gengivet i Vilhelm Maar, 2, 1910, s. 51-53.

12" Thomae Bartholini: Monstrum sine oculis. Historiarum anatomicarum rariorum Cen-
turia I & 1V, 1657, s. 95.

13 Tandvolden (processus alveolaris) = den bueformede vold, hvori teenderne sidder
fast.
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Fingrene pa venstre hand var alle ssmmenvokset undtagen tom-
meltotten, og den mellemste finger, som normalt er den laengste,
var den mindste. Maske har de omgivende og tet forbundne fingre
hindret den mellemste fingers vaekst.

Brystbenet var helt af brusk og var foroven kun for en lille dels
vedkommende sammenhangende. Ellers var det sa delti to dele,
der hver i sin side lukkede ribbenenes mellemrum, mens indvolde,
som hang ud af kroppen, pa den made havde holdt brystbenet
abent.

For hjertet, leveren, maven og milten, der var vokset sammen
med mavesakken, ja naesten alle indvoldene, f.eks. ogsa den hgjre
nyre, var uden dakke og havde forladt den dbne bryst- og bughule.
Kan man forestille sig, at den netop anfgrte formodning om nasen
ogsa kunne finde anvendelse pa maveregionen? For det, der kunne
udvirke, at et hul i ganen blev til en klgft, kunne ogsa fremkalde en
abning i bryst- og bughulen. Om tilstedevarelsen af vaeske i bryst- og
bughulen hersker der ingen tvivl. Det bgr imidlertid undersgges,
om vaesken, selv nar der findes slimfyldte lommer, enten pa grund
af'sin rigelige maengde eller sin skarphed har kunnet gennembryde
dem og bane sig vej til fosterhinden.

Kun lungerne skjulte sig inde i brystkassen. I nyrerne var der for-
skellige tydelige indsnit; binyrerne var store og naesten trekantede.

Det, at en meget stor klitoris stod ud, havde atholdt dem, der
troede, det var en dreng, fra yderligere undersggelse. Men bade
det ydre omrids af det kvindelige kgnsorgan og tilstedevarelsen
af en livmoder i bughulen viste, at det var en pige. Og for at ingen
skulle tro, at det var en hermafrodit, efterlod skamlaberne, der
omgav den gverste del af klitoris, den nederste del udakket, sa ikke
blot forhuden, der deekker glans, men ogsa den hud, som plejer at
omslutte hele lemmet, fuldkommen manglede. Jeg vil ikke omtale
eggestokkene, hvoraf der blot var to, som var skjult i bughulen,
saledes som det er normalt hos kvinder.

Hvad der isaer pakaldte sig opmarksomhed og samtidig forun-
dring var den usadvanlige dannelse af de arterier, som udgik fra
hjertet. Ved fgrste gjekast sa det ud til at veere noget nyt, at lunge-
arterien var langt smallere end aorta.'* Derfor skar jeg den op fra

" Aorta = legemspulsiren. Stensen beskriver her en af de fire komponenter i Fallots
tetralogi, nemlig forsnzevring af lungepulsaren (pulmonalstenose). Lungepulsarens
latinske navn er truncus pulmonalis.
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hgjre hjertekammer og frem til begge lungers substans. Samtidig
gjorde jeg den umiskendelige opdagelse, at den kanal,” som gar
fra lungearterien til aorta, og som ellers er helt tydelig i ethvert
foster, fuldsteendig manglede her. Men da jeg sa havde abnet hgjre
hjertekammer, fandt en sonde, som jeg havde fgrt langs med skil-
leveeggen helt op i aorta, let en tilgaengelig abning.'® Med samme
lethed kom den snart efter fra venstre hjertekammer op i den
samme aorta. Der var siledes tre abninger i hgjre hjertekammer,
én fra forkammeret og to ind i arterierne. Den omtalte kanal fra
aorta var faelles for begge hjertekamre og dannede pa grund af
hjertets skillevaeg en dobbelt abning.!” I forkamrene forekom der
ikke noget, som adskilte sig fra et normalt skabt foster. Men selv
om strukturen i arterierne var usaedvanlig, er fglgevirkningen dog i
overensstemmelse med naturen. For i ethvert foster beveger blodet
sig pa denne méde: Som vena cava udtgmmer sig i de to forkamre, '
saledes tsmmer hgjre hjertekammer sig i begge arterier," og lige

15 Ductus arteriosus, dvs. den stilkede forbindelse imellem lungepulsiren og legems-
pulsaren i fosterlivet, hvor blodet passerer uden om lungerne. Ductus arteriosus luk-
ker normalt spontant ved fgdslen og omdannes til en bindeveevsstilk pga. de @ndrede
tryk- og iltningsforhold, nar det nyfgdte barn skriger, lungerne folder sig ud, og lun-
gekredslgbet aktiveres.

16 Da en intakt skillevaeg ville forhindre passage af sonden fra hgjre til venstre hjerte-
kammer, beskriver Stensen her nzeste komponent i Fallots tetralogi, nemlig skillevaegs-
defekten imellem de to hjertekamre (ventrikelseptumdefekt).

17 Stensen beskriver her en tredje komponent i tetralogien, nemlig afgang af aorta
fra begge hjertekamre (overridende aorta). Som for den ene af Fallots patienter kan
denne komponent dog ogsa (sjeeldnere) bestd i afgang af aorta udelukkende fra hgjre
hjertehalvdel, idet Fallot blot definerer komponenten som “forskydning af aorta mod
hgjre.”

18 Vena cava, dvs. hulvenen, som inddeles i gvre hulvene (vena cava superior), der
bringer blodet fra hoved, hals og arme tilbage til hjertet og nedre hulvene (vena cava
inferior), der returnerer blodet fra benene, bakkenet og bughulen til hjertet. Begge
hulvener indmunder i hgjre forkammer, hvorfra der hos fosteret er direkte forbindelse
til venstre forkammer gennem det ovale skillevaegshul, foramen ovale, der som ductus
arteriosus normalt lukker ved fgdslen.

9 T det normale fosterhjerte er skilleveeggen imellem de to hjertekamre intakt, og
lungepulsaren afgar fra hgjre hjertekammer, og aorta fra venstre. Imidlertid er der
forbindelse imellem lungepulsaren og aorta gennem ductus arteriosus, hvorfor Stensen
for sa vidt har ret i, at hgjre hjertekammer ogsa hos det normale foster tgmmer sig i
begge arterier. Vejen fra hgjre hjertekammer til aorta gar blot gennem lungepulsaren
og ductus arteriosus.
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som venstre hjertekammer modtager blod fra begge forkamre,*
saledes modtager aorta samtidig blod fra begge hjertekamre.?' Hvad
enten altsa blodet fgrst gar ind i lungearterien, nar det udgar fra
hgjre hjertekammer for dernzest at blive sendt af sted gennem en
seerlig kanal til aorta, eller aortas rgr — det ligger delvis henover
selve det hgjre hjertekammer — optager blodet uden at der sker
nogen anden tilfgrsel, beveger blodet sig pd samme made: fra
hgjre hjertekammer og ind i begge arterier. Hvad angar arsagen
til dette feenomen, har jeg intet, jeg kan anfgre. Hvis man nemlig
pastar, at i den opskdrne brystkasse er lungepulsaren, som ellers i
den lukkede brystkasse modtager blodet fra hgjre hjertekammer og
sender det videre til aorta, forblevet adskilt fra aorta, rejser det for
mig at se to problemer: Det vides ikke med sikkerhed, om en sadan
abning af brystkassen altid resulterer i en lignende arteriestruktur;
og selvom dette var en fuldkommen kendsgerning, sa var det stadig
uvist, 1 hvilket omfang en brystkasse, der var dbnet pd den made,
kunne pavirke arteriestrukturen. Vi ved imidlertid om spadbgrn,
nar lungekarrene lidt efter lidt dilateres under respirationen, at
arteriekanalen med tiden forvandler sig til et ligament,** og at
den ene og alene af den grund stiar aben hos spadbgrn, fordi alt
blod, der udgar fra hgjre hjertekammer, ikke kan passere gennem
lungekarrene. Men hvorfor blodet i nerverende tilfeelde end ikke
lgb ind i lungepulsaren, men banede sig en umiddelbar vej ind i
aorta, det har jeg ikke nogen sikker forklaring pa.* Af hvad grund
det end matte vere, sa mener jeg, at det er et klart bevis pa den
indsigtsfulde natur, eftersom det samme resultat opnas om ikke pa
den samme made, sa dog altid pa en indsigtsfuld made. Det viste
dette foster ved at sende en del af blodet fra hgjre hjertekammer
ind i den store arterie, og samtidig er det et eksempel pa, at inde i
etlevende vaesen foregar fordelingen af veeske i et fast legeme ikke
altid pa samme made.

20 Hos fosteret strammer blodet fra hgjre forkammer til venstre hjertekammer via
foramen ovale og venstre forkammer.

2l Hos det normale foster afgar aorta fra venstre hjertekammer, men modtager som
anfgrt ogsa blod fra hgjre hjertekammer via lungepulsaren og ductus arteriosus.

22 Med et ligament menes i daglig tale et ledband, men i dette tilfzzlde menes en
bindevavsstilk.

% Den mest sandsynlige forklaring mé veere, at modstanden imod blodets indlgb i den
forsnzevrede lungearterie har veret stgrre end modstanden imod dets indlgb i aorta.



204 Jesper Brandt Andersen & Niels W. Bruun

D. Nicolai Stenonis Anatomici Regij Hafniensis

Embryo monstro affinis Parisiis dissectus.

Dextra palati ossa cum dextra parte superioris Labii fissa erant, ita ut narium cavi-
tatem dextram totam cavitati oris continuam redderent: cuniculos edendi appetitui
id adscripserat Mater; sed quid ni € naribus in os per gemina intra dentium septum
sita foramina descendens humor, sua vel copia, vel acrimonia in dextro Latere
excedens, foramen dextrum in fissuram mutarit, qvo tempore in materia nondum
satis tenace suas sibi vias, & cavitates humorum motus efformabat?

Sinistree manus digiti praeter pollicem omnes sibi mutuo annexi erant, medio,
qui alias longissimus est, brevissimo existente: forsitan extremorum validior con-
nexio intermediorum incremento obstitit.

Sternum totum cartilago erat superius exigua sui parte cohaerens, qva reliqgyum
in duas partes divisa, qvarum qveelibet suo in latere costarum interstitia claudebant,
sic apertum tenuerant extra corpus propendentia viscera.

Cor enim, hepar Ventriculus ventriculo adhzerens Lien, intestina feré omnia,
ut & ren dexter, nullo tegmine obducta, thoracis, & abdominis cauitates apertas
reliqverant: Qvid si de naribus modo allata suspicio, & ventribus applicaretur? qvee
enim causa foramen palati in fissuram mutare potuit, etiam ventrium aperturam
potuit producere. De humoris in thorace, & abdomine prasentia nullum est
dubium, an vero, involucris etiamnum mucosis existentibus, illius aut copia, aut
acrimonia haec perrumpere, & in amnion viam sibi facere potuerit inqvirendum.

Soli pulmones intra thoracem delitescebant: in renibus incisiones variae mani-
festee erant, renes succenturiati magni, & feré triangulares.

Marem crediderant, qvos clitoridis excrescentia admodum insignis ab ulteriore
examine detinuerat: Sed & pudendi muliebris exterior figura, & uteri in abdomine
prasentia foeminam arguebant. Et neqvis hermaphroditum crederet, superiorem
clitoridis partem tegentes nymphae partem ejus inferiorem nudam relinqvebant,
ut adeoqve non modo glandem tegens praputium, sed & qva totum membrum
involvere solet, cutis omnino deesset; ne testiculorum mentionem faciam, qvi bini
tantium, & more foeminis solito intra abdomen reconditi.

Pree caeteris attentionem simul, & admirationem merebatur arteriarum ¢é corde
prodeuntium inusitata formatio. Prima fronte novi qvid portendere videbatur pul-
monum arteria multo arctior, qvam aorta; qvam ideoqve a dextro cordis ventriculo
usqve ad ipsam utriusqve pulmonis substantiam aperui, simul evidenter agnovi,
canalem, qvi a pulmonum arteria fertur in aortam, in omni alias foetu conspicuum,
hic penitus deesse. Cum vero dextrum inde ventriculum aperuissem, stylus juxta
septum sursum propulsus in aortam usqve patens sibi ostium invenit eadem facili-
tate, qva mox ex sinistro ventriculo in eandem aortam adscendebat. Tria hic dextri
ventriculi ostia erant, ab auricula unum, duo in arterias; idemqve aorta canalis
utriqve ventriculo communis mediante septo cordis geminum orificium formabat,
in auriculis nihil a solita foetus conformatione diversum occurrebat. Sed in arteriis
licet inusitata esset structura, effectus tamen, qvi inde resultat naturee conveniens
est: Sangvinis namqve in omni feetu hic est motus: ut in utramqve auriculam vena
cava, sic in utramqve arteriam dexter ventriculus se exonerat, & qvemadmodum
ab utraqve auricula sangvinem accipit sinister ventriculus, sic ab utroqve simul
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ventriculo aorta. Sive itaqve pulmonalem arteriam primo ingrediatur Sangvis &
dextro ventriculo exiens per proprium inde canalem in aortam mittendus, sive
ipsi ventriculo dextro parte sui superstans aorte canalis sangvinem excipiat abs-
qve interveniente alio ductu, manet idem motus sangvinis a dextro ventriculo in
utramqve arteriam. Circa causam hujus pheenomeni nihil habeo, qvod dicam,
si enim dixeris in aperto thorace distinctam mansisse ab aorta pulmonum arte-
riam, qve alias in thorace clauso recipit sangvinem a dextro ventriculo in aortam
transmittendum, duz mihi veniunt difficultates; dum necdum constat, an semper
data tali thoracis apertura, seqvatur similis arteriarum fabrica; et si vel maxime id
constaret, etiamnum incertum esset, qvid apertus eo modo thorax ad arteriarum
structuram mutandam conferret: Constat qvidem in infantibus, dum sensim per
respirationem dilatantur vasa pulmonum, canalem arteriosum cum tempore in
ligamentum mutari, adeogve eam solam ob causam patere illum in foetu, qvod
omnis ¢ ventriculo dextro exiens sangvis per vasa pulmonum transire neqveat;
cur autem in praesenti exemplo ne qvidem arteriam pulmonum ingressus fuerit,
sed in aortam immediatum sibi transitum aperuerit, nihil invenio, qvod certd
pronuntiare valeam, sed ut ut fuerit de causa, intelligentis naturae evidens id argu-
mentum judico, qvando idem effectus modo non eodem, semper tamen ingenioso
administratur; qvod ut hic foetus ostendit circa partem sangvinis emittendam e
dextro ventriculo in arteriam magnam, sic circa solidi intra animal resolutionem
non semper eodem modo peragendam exemplum prabet.

Fallots afhandling

Fallot beskriver i sin afhandling tre voksne mand med hjertemisdan-
nelsen.*

Den fgrste patient er en 19-drig skomager, som indleegges pa grund af
vejrtreekningsbesvaer og violet farve i ansigtet, pa leberne og fingerspid-
serne, som desuden er opsvulmede og fladtrykte. Fra barndommen har
han haft anfald med kraftig hjertebanken, som tvang ham til at opgive
sin tidligere profession som landmand.

Ved stetoskopi hgres i hele brystregionen en kraftig ru og blaesende
mislyd i hjertets uddrivningsfase (systolen).

P4 grund af tilfeelde med akut blodoverfyldning af lungerne med
kraftige blodige opspyt dgr patienten to uger senere.

Den anden patient er en 26-arig murer, som indlaegges pa grund af en
intens blalig farve (cyanose) i ansigtet, pa leberne, i mund- og gjenlags-
slimhinderne og fingerspidserne, som desuden er kraftigt opsvulmede.
Det samme gaelder i mindre grad teerne. Han var 18 maneder gammel,
da hans foraldre fgrste gang opdagede hans ejendommelige kulgr.

2 Seerligt interesserede kan rekvirere en fuld dansk overszttelse af Fallots afhandling
hos forfatterne af narvaerende artikel.
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I1l. 1: Normalt hjerte
og hjerte med Steno-
Fallots tetralogi i fyld-
ningsfasen (diastole)
og tgmningsfasen
(systole). Tegning af
Mariana Ruiz. Pilene
angiver blodstrgm-
mens retning. Tetra-
logiens 4 komponen-
ter er:

1) Hul i skilleveeggen
imellem hgjre og
venstre hjertekam-
mer (ventrikelsep-
tumdefekt);

2) Forsnaevring af lun-
gepulsaren (pul-
monalstenose);

3) Hgjreforskydning
af legemspulsa-
ren (overridende
aorta);

4) Fortykkelse af
hgjre hjertekam-
mers vaeg (hgjre-
sidig ventrikel-
hypertrofi).

(Wikimedia Commons)

Ved stetoskopi hgres over hele brystet en kraftig ru og bleesende systo-
lisk hjertemislyd. Pa hans ribben, iser pa venstre side, finder man tegn
pa tuberkulose. Efter godt to og en halv maned udskrives patienten i
bedring. Tre maneder senere genindleegges han med sammenklappet
venstre lunge. Han dgr to dage senere. Ved obduktionen fastslas det,
at dgdsarsagen er lungetuberkulose og sammenklappet venstre lunge.

Den tredje patient er en 36-arig kusk, som indlegges pa grund af kvael-
ningsfornemmelser og hoste. Han har bldviolet farve i ansigtet og pa
ekstremiteterne og affladede og kraftigt opsvulmede fingertipper. Fra sin
tidlige barndom har han ved mindste fysiske anstrengelse varet plaget af
kvaelningsfornemmelser og violet farve i ansigtet og pa ekstremiteterne.

Ved stetoskopi hgres knitrende rallelyde over lungerne, kraftige og
hurtige hjerteslag og en kraftig ru og blasende systolisk hjertemislyd.
Anklerne er hevede.
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Under indleggelsen tiltager patientens cyanose gradvis, og efter halv-
anden maned far han blodtilblandede opspytninger og kraftig forvaer-
ring af sin andengd. Han dgr af iltmangel.

Ved obduktionen af alle tre patienter ggres fplgende fund i hjertet:

1) Huli skilleveeggen imellem de to hjertekamre (ventrikelseptumde-
fekt),

2) forsnavring af lungepulsaren (pulmonalstenose) ved dens afgang
fra hgjre hjertekammer (infundibuler pulmonalstenose) og ved
dens klapper, som er sammenvoksede (valvuler pulmonalstenose),

3) hgjreforskydning af legemspulsirens afgang, enten fra begge hjerte-
kamre (overridende aorta) (fgrste og tredje patient) eller fra hgjre
hjertekammer (anden patient) og

4) fortykkelse af hgjre hjertekammers veeg (hypertrofi af hgjre ventri-
kel).

Fallot konkluderer pa baggrund af patienternes ensartede kliniske symp-
tomer og identiske hjertelesioner ved obduktion, at der er tale om
den samme medfgdte hjertesygdom, som han kalder la maladie bleue
(den bla sygdom). Han underbygger sine egne observationer med 19
patienter fra litteraturen. Han konkluderer, at tetralogien er et nesten
konstant fund ved medfadt hjertefejl med cyanose, hvilket set med
nutidens gjne ikke er korrekt, idet en reekke andre medfgdte hjertefejl
kan medfgre cyanose.

Thomas Bartholins sygehistorie

En vanskabning uden gjne.

I byen Va i det danske Skdne har agtverdige folk faet et van-
skabt barn. Alt var forlgbet som det skulle under fgdslen, men
den nyfgdte havde ingen gjne. Det abne forhoved var i dybden
rgdligt. Naesen, som manglede nasebor, var bred og aflang og
pa den voksede der en svulst, som pa den ene side var dakket
af knogle, pa den anden side af hud. Munden var bred og van-
skabt. Overkaben bestod tilsyneladende af en eneste knogle.
Begge hender var udstyret med seks fingre, og pa samme made
var der seks teer pa venstre fod. Med sin ynkverdige og stadi-
ge klynken pdakaldte barnet sig alles medlidenhed, indtil det
udéandede.
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I1l. 2: Thomas Bartholin (1616-1680).
Kobberstik fra 1651 udfert af Jonas Suy-
derhoef (1613-1686) efter et senere for-
svundet olieportret udfgrt af Karel van
Mander (1609-1670). Stikket findes efter
titelbladet til Bartholins 3. reviderede
udgave (Leiden 1651) af faderen Casper
Bartholin den aldres (1585-1629) anato-
mibog fra 1611. (Det Kongelige Bibliotek)

Monstrum sine oculis.

In oppido Scaniz nostre Ve, natum est monstrum parentibus honestis. Recte
omnia in partu successerant. Sed infanti nulli oculi erant. Bregma apertum co-
lore rubicundo patulum. Nasus latus oblongusqve ex qvo tumor protendebatur
una parte osseus altera carneus cute tectus, sine foraminibus narium. Os latum
& deforme. Maxilla superior unico osse constare videbatur. Utraqve manus sex
digitis aucta, ut & pes sinister. Miserando continuoqve ejulatu omnium in se mi-

sericordiam vertit donec exspiraret.

Pataus afhandling

Klaus Patau og medarbejdere beskriver i deres athandling en 13 méne-
der gammel pige, fgrste barn af raske 25-arige foraldre. Hun fgdes til
terminen ved ukompliceret fgdsel efter ukompliceret graviditet og har
normal fgdselsvaegt og fgdselsleengde. Undersggelse af pigen, da hun er
1 méned gammel, afslgrer manglende gjne, komplet dobbeltsidig laebe-
ganespalte, stor afstand imellem kraniepladerne (brede kraniesuturer
og fontaneller), 6 teeer og mellemfodsknogler pa venstre fod, bgjede
tommelfingre, firefingerfure (tvaergaende fure henover hele handfla-
den) i begge haender og en middelkraftig systolisk mislyd ved hjertet,

som giver mistanke om hul i skillevaeggen imellem de to hjertekamre.
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I1. 3: a) Nyfpdt dreng med Bartholin-Pataus syndrom (trisomi 13). Fra Margareta Mik-
kelsen og Mette Warburg: “Trisomi 137, Ugeskrift for Leger 4. december 1972, 134/49,
s. 2598. Som hos det af Bartholin beskrevne barn ses manglende/underudviklede gjne,
bred flad nzese uden nasebor og bred, vanskabt mund med komplet dobbeltsidig laebe-
ganespalte. Desuden ses lille hovedomfang, lavtsiddende gre og lille hage;

b) Samme drengs venstre hand med sammenvzkst af tommel- og pegefinger samt for-
tykket lillefinger som fglge af sammenvackst af denne og en ekstra sjette finger;

¢) Kromosomprofil (karyoty-
pe) pa en anden dreng med
Bartholin-Pataus syndrom.
Der ses et ekstra kromosom nr.
13 (trisomi 13). Stillet til ra-
dighed af professor, overlege
dr.med. Karen Brgndum-Niel-
sen, Kennedy Centret.
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Endvidere har barnet flere sma jordbaermarker (kapillere haemangio-
mer = karsvulster) i ansigtet og nakken og misdannelse af de ydre grer,
og man formoder, at barnet er dgvt. Fra 3 méaneders alderen udvikler
barnet hyppige kortvarige epileptiske anfald med muskeltrekninger
(myoklonier) i arme og ben, og i 5 mdneders alderen vurderer man, at
hendes generelle udviklingsniveau svarer til et 1 maned gammelt barn,
og at hun er hjerneskadet (mentalt retarderet).

Kromosomundersggelse viser 47 kromosomer mod normalt 46, idet
pigen har et ekstra kromosom af nummer 13-15 (D-gruppen), i dag
kaldet trisomi 13.

ANALYSE OG PERSPEKTIVERING

Stensens fund og fortolkninger i relation til samtid og nutid

Stensen beskriver tre af de fire elementer i Fallots tetralogi, nemlig 1)
hul i skilleveggen imellem de to hjertekamre, 2) forsnaevring af lunge-
pulsaren og 3) hgjreforskydning af legemspulsaren med afgang af denne
fra begge hjertekamre. Han mangler saledes at beskrive fortykkelsen af
hgjre hjertekammers veg. Der kan dog vere to gode forklaringer pa
dette. Den ene mulighed er, at Stensen har bemzarket vaegfortykkelsen,
men med rette ikke opfattet den som en misdannelse, men som en
uundgéelig konsekvens af det ggede tryk og den ggede arbejdsbelastning
i hgjre hjertekammer forarsaget af tetralogiens gvrige elementer. Den

Ill. 4 (modstaende side): Fosterets blodkredslgb. Fosterets blodkredslgb adskiller sig
pa flere punkter fra blodkredslgbet efter fgdslen, hvilket skyldes, at fosteret modtager
bade ilt og naeringsstoffer fra moderen gennem moderkagen (placenta). Fosteret har
derfor ikke brug for lungerne til leverance af ilt og for tarmen og leveren til henholdsvis
leverance og omdannelse af naringsstoffer. Blodet, som fosteret modtager fra moder-
kagen gennem navlevenen, lgber derfor i vid udstraekning uden om leveren gennem et
seerligt blodkar (ductus venosus) og senere i vid udstrekning uden om lungerne direkte
fra hgijre til venstre hjertehalvdel gennem henholdsvis et ovalt hul (foramen ovale) i
skilleveeggen imellem de to forkamre (blodet fra nedre hulvene) og et forbindelseskar
(dutus arteriosus) imellem lungepulsaren (truncus pulmonalis) og legemspulsaren
(aorta) (blodet fra gvre hulvene). Nar det nyfgdte barn grader, og lungerne folder sig
ud, gges blodgennemstrgmningen i lungerne, og foramen ovale og ductus arteriosus
lukker pa grund af de @ndrede tryk-, strgmnings- og iltningsforhold. Ductus venosus
lukker ligeledes efter fgdslen. Tegning af Henry Vandyke Carter (1831-1897) fra Henry
Gray (1825-1861): Anatomy. Descriptive and applied. 20. reviderede udgave ved Robert
Howden, London 1918, figur 611, s. 567.
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anden mulighed er, at vegfortykkelsen har veret forholdsvis diskret i
Stensens foster sammenlignet med Fallots voksne patienter, hvor tilstan-
den havde stiet pa ulig meget leengere. I forvejen er forskellen imellem
hgjre og venstre hjertekammers vaegtykkelse mindre i fostertilstanden
pa grund af en mindre trykforskel i de to hjertekamre.

Stensen afslgrer et detaljeret kendskab til fosterkredslgbets anatomi
og fysiologi. Pa fa linjer redeggr han helt korrekt for blodkredslgbet i
hjertet hos det normale foster og for fysiologien bag ductus arteriosus
(se note 15) hos bade fosteret og det nyfgdte barn. Han undrer sig over,
at han ikke kan finde rester af ductus arteriosus hos fosteret, fordi han
tydeligvis er klar over, at et normalt foster ikke ville kunne overleve uden
ductus arteriosus, da den anden normale forbindelse imellem hgjre og
venstre hjertehalvdel i fostertilstanden, foramen ovale (se note 18), ikke
ville kunne sikre en tilstrekkelig passage af blodet fra hgijre til venstre
hjertehalvdel. Han konkluderer imidlertid korrekt, at dette foster har
overleveti kraft af de to alternative forbindelser imellem hgjre og venstre
hjertehalvdel, nemlig skillevaegsdefekten og den overridende aorta. Det
er forblgffende indsigtsfuldt, nar Stensen skriver om ductus arteriosus,
“at den ene og alene af den grund star dben hos spedbgrn, fordi alt
blod, der udgar fra hgjre hjertekammer, ikke kan passere gennem lun-
gekarrene.” I moderne pzadiatri oplever vi netop i hverdagen, at ductus
arteriosus forbliver abentstdende hos meget for tidligt fgdte bgrn med
stive, umodne lunger og andre nyfgdte med lungesygdomme og hgijt
blodtryk i lungekredslgbet, som forhindrer en normal passage af blodet
gennem lungerne. Det samme gelder bgrn med medfgdte hjertefejl,
hvor barnets overlevelse er afhaengig af, at ductus arteriosus forbliver
abentstaende, indtil barnet kan opereres, hvilket sikres med medicinen
prostaglandin. Derimod er det set med nutidige gjne svaert at forestille
sig, at abning af brystkassen skulle kunne fjerne resterne af ductus arte-
riosus, men dog nok bidrage til at lukke den, da dbning af brystkassen
medfgrer udligning af brysthulens undertryk, som bidrager til at holde
ductus aben.

Som den dygtige anatom, Stensen var, forekommer det mindre sand-
synligt, at han skulle have overset rester af ductus arteriosus hos fosteret.
Forklaringen ma vare, at fosteret enten aldrig havde haft en ductus,
eller at denne var tilbagedannet, fordi fosteret kunne overleve pa de
alternative passager.

I en tid, hvor englaenderen William Harveys (1578-1657) kredslgbs-
teori stadig var ny og havde mange skeptikere blandt verdens fgrende
anatomer, og hvor embryologien endnu ikke var etableret som et selv-



Steno-Fallots tetralogi og Bartholin-Pataus syndrom 213

steendigt fag,” er Stensens viden om fosterets blodkredslgb impone-
rende, og spgrgsmalet er, om han med sin nerverende beskrivelse
kan have varet den fgrste anatom i historien til at redeggre sa preacis
for savel fosterkredslgbets fysiologi og anatomi som for fysiologien bag
ductus arteriosus’ tilbagedannelse efter fgdslen? Harvey beskriver i de
Motu Cordis fosterets kredslgb og konkluderer korrekt, at blodet lg-
ber uden om lungerne, “imens lungerne hviler og hverken har nogen
funktion eller bevaegelse, som om de slet ikke var til.”*® Dette kommer
ifplge Harvey i stand ved, at “i det menneskelige foster og hos andre
levende vaesener, hos hvilke disse kanaler [foramen ovale og ductus
arteriosus] ikke forsvinder, sker den samme ting, at hjertet ved sin be-
vegelse ganske dbenlyst leder blodet over fra vena cava til den store ar-
terie ad disse vidtabne kanaler gennem begge hjertekamres kavitet. Det
hgjre kammer modtager blodet fra forkammeret og driver det derefter
gennem lungearterien og dens fortsettelse, der kaldes den ‘arterigse
kanal’ [ductus arteriosus], ind i den store arterie. P4 samme tid modta-
ger venstre kammer ved sit forkammers bevagelse blod, der jo er fgrt
herind fra vena cava gennem foramen ovale og driver det samtidig ved
sin spaending og sammentraekning gennem aortaroden ind i den store
arterie.”* Senere i sin afhandling forklarer Harvey, hvorfor forskellen i
hjertekamrenes stgrrelse og vegtykkelse ikke er sa stor i fostertilstanden
som efter fgdslen: “Man bgr dog ggre opmeerksom pa, at disse forhold
er anderledes hos fosteret. Der er ikke sa megen forskel pa hjertekam-
rene. De forholder sig her omtrent som dobbeltkernerne i en ngd og
er omtrent lige store. Spidsen af hgjre nar frem til spidsen af venstre,
saledes at hjertet her har ligesom en conus med dobbelt top, og dette
beror derpa, at blodet (...) ikke strgmmer gennem lungerne, men fra
hgjre hjertehalvdel til venstre. Begge deltager (...) ilige grad i samme
opgave, gennem foramen ovale og ductus arteriosus at fgre blodet fra
vena cava til aorta og hele kroppen. Derfor har begge kamrene her en
ensartet bygning. Men nér det tidspunkt kommer, da lungerne treder i
funktion, og de omtalte abninger lukker sig, sd begynder denne forskel
i styrke og gvrige forhold at vise sig i hjertekamrene, fordi hgjre nu kun
skal drive blodet gennem lungerne, venstre gennem hele legemet.”*

% Det skete farst ca. 100 ar senere med pionerer som Caspar Friedrich Wolff (1735-
1794) og hans disputats Theoria generationis fra 1759, hvor han gjorde op med fortidens
preformationsteorier til fordel for epigenese.

26 Meisen 1929, s. 44. Se note 47.

%7 Ihid.

* Ibid, s. 88
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Fysiologien i Harveys fosterkredslgb er siledes fuldsteendig pa plads,
hvilket ikke helt er tilfeeldet med anatomien. Harvey skriver saledes,
at “vena cava abner sig i hgjre hjertekammer” og ikke, hvad rigtigt er,
i hgjre forkammer.* Desuden beskriver han foramen ovale som en
direkte forbindelse (“anastomose”) imellem to store kar, vena cava og
lungevenen, og ikke, hvad rigtigt er, som et hul i skilleveggen imellem
de to forkamre.*

Stensen havde allerede i sine studiedr i Kgbenhavn lest kapitlet om
fosterets blodkredslgb i Harvey-tilhengeren Jean Pecquets Experimenta
nova anatomica fra 1651.>' Men en leesning heraf afslgrer, at Stensen var
néet langt videre. Pecquet begar flere fejltagelser. Han placerer for det
forste foramen ovale imellem de to hjertekamre i stedet for imellem
forkamrene: “Vena cava presser blodet, modtaget fra fosterets lever,
ind i hgjre hjertekammer (...) og derfra ind i venstre hjertekammer via
den da abne ovale passage.” For det andet skriver han, at den del af
blodet fra hgjre hjertekammer, som ikke strgmmer til aorta via ductus
arteriosus, men til lungerne, er sa betydelig, at den tynger lungerne
med sa stor en vegt, at de “aldrig ville kunne svgmme oven vande.”*
For det tredje havder han, at fosteret jeevnligt treekker vejret, og at den
deraf fglgende udvidelse af bronkierne presser blodet ud af lungekar-
rene.* Dette postulat kan virkelig undre. Ligesom Harvey havde allerede
Leonardo da Vinci (1452-1519) ud fra sine dissektioner af den gravide
livmoder i slutningen af 1400-tallet korrekt konkluderet, at fosteret i
livmoderen ikke traekker vejret, da det er lejret i fostervand, og derfor
ville drukne, hvis det trak vejret.*® Ydermere havde han indset, at foste-
rets og moderens blodkredslgb ikke stod i direkte forbindelse, men var
adskilt af moderkagen, og at fosteret modtog sin ernaring fra moderen
gennem navlestrengen. Dette var ifglge Leonardo ogsa forklaringen pa,
at fosteret ikke behgvede at traekke vejret.

* Ibid, s. 42.

% Tbid.

Se afsnittet nedenfor om Niels Stensens baggrund.

Jean Pecquet: The Circulation of the Blood in the Child in the Womb. New Anatomical
Experiments. An Anatomical Dissertation Concerning the Circulation of the Blood and Motion
of the Chyle, London 1653, s. 64-65.

% 1Ibid, s. 65.

** Tbid.

% Joseph Needham: A history of embryology, New York 1959, s. 96-99 og Charles D.
O’Malley, J.B. de C.M. Saunders: Leonardo da Vinci on the human body, New York 1982,
s. 210.
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I11. 5. William Harvey (1578-1657) ca. 1627. Harvey
forudsa — med rette skulle det vise sig — stor mod-
stand i leegeverdenen imod hans opdagelse af
blodkredslgbet. Thomas Bartholin var en af

hans tidligste stgtter. Portreettet er tilskre-

vet Daniel Mytens (1590-1647). Olie pa

leerred, 72,4 x 61,0 cm. (National Portrait

Gallery, London)

En langt stgrre indsigt i fosterkredslgbet end hos Pecquet finder man
hos Stensens mentor Thomas Bartholin. I den engelske laege, botaniker
og astrolog Nicholas Culpepers (1616-1654) overszttelse af 3. udgaven
af Bartholins anatomi fra 1651 kan man i afsnittet om fosterkredslgbet
blandt andet leese fglgende om foramen ovale: “Dets sande formal er,
at det maske leder dele af blodet i fosteret, fra leveren gennem vena
cava ind i venstre hjertekammer, som ikke kan na dertil ad den normale
vej, nar lungerne hverken udvider sig selv eller respirerer (...) Og at
blodet ikke flyder tilbage til vena cava forhindres af en lille membran,
som falder ned og lukker til. Kort efter fgdslen gror dette hul sam-
men og tgrrer ind, s man skulle tro, at dette sted aldrig havde veret
perforeret.”* Bartholin tilfgjer, at foramen ovale lukkes pa grund af
den store mengde blod, der ved fgdslen strgmmer fra lungerne ned i
venstre forkammer.

Om formalet med ductus arteriosus skriver Bartholin: “Ifglge sene
forfattere, at blodet, som flyder ud af vena cavas gvre stamme [via hgjre
forkammer] ind i hgjre ventrikel kan passere igennem dette rgr, hoved-
parten heraf rent faktisk til aorta, der siledes med resten kan ernare
og oplive hele fosterets krop; men den mindste portion af alle géar op til

% Nicholas Culpeper: Bartholinus Anatomy. Made from the Precepts of his Father, and from
the Observations of all Modern Anatomists, together with his own, 2, London 1668, s. 114-116.
Se tillige Harveys beskrivelse i Meisen 1929, s. 42.
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lungerne ad den almindelige vej.”*” Og han tilfgjer: “Dette rgr assisterer
derfor anastomosen [foramen ovale]| med at transportere hjertets blod,
fordi hver af vejene ellers ville blive for snaever. For jeg har observeret
hos en nyfgdt pige, som jeg offentligt dissekerede, at rgret manglede,
fordi anastomosen var stgrre end normalt.”* Om Bartholin med “sene
forfattere” mener andre end Harvey, er det ikke lykkedes os at opklare.

Huilket syndrom havde Stensens foster?

Steno-Fallots tetralogi indgar som nzevnt som led i en lang raekke mis-
dannelsessyndromer. En sggning i syndromdatabasen Online Mende-
lian Inheritance in Man (www.omim.org) pa sggeordet “Fallot” giver
en visning pa 125 forskellige kendte genetiske syndromer. Der er ikke
tidligere givet noget bud pa, hvilket syndrom Stensens foster havde,
men fosteret havde foruden tetralogien en reekke andre misdannelser,
nemlig leebe-kaebe-ganespalte (grask: cheilo-gnato-palatoschisis, latin:
rictus lupinus), sammenvakst af fingre (syndaktyli) samt spaltedannelse
af forreste bryst- og bugvaeg (thoracogastroschisis). Ved sggning i oven-
nzevnte syndromdatabase pa sggeordene “Fallot” og “cleftlip” og “cleft
palate” og “syndactyly” og “gastroschisis” fremkommer kun et enkelt
kendt syndrom, nemlig acrofacial dysostosis 1 eller Nagers syndrom,
som skyldes en mutation pa kromosom 1q21.2, og som saledes er vores
bedste bud pa en syndromdiagnose til Stensens foster.

Nagers syndrom kendetegnes ved skeletmisdannelser, som isaer invol-
verer ansigt, kranium og overekstremiteter. Bgrnene har normal bega-
velse, men overlevelsen afhenger af typen og graden af misdannelser
hos det enkelte barn. Misdannelsen thoracogastroschisis, som Stensens
foster havde, ville heller ikke i dag vaere forenelig med barnets overle-
velse, da vejrtraekningen ville blive umuliggjort af den abentstdende
brystkasse. Stensen oplyser ikke omstendighederne omkring fosterets
fedsel, men da han anvender ordet foster frem for barn, antager vi, at
det drejer sig om en dgdfgdsel eller en sen abort.

Steno-Fallots tetralogi og Bartholin-Pataus syndrom i dag

Hyppigheden af medfgdt hjertefejl i Danmark er ca. 0,8 %, hvilket sva-
rer til ca. 500 bgrn om éaret. Heraf udggres de ca. 6 % eller omkring 30

37 Ibid, s. 116.
38 Ibid.
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bgrn om aret af Steno-Fallots tetralogi. Ubehandlede voksne patienter
som i Fallots athandling er med nutidens talrige bgrneundersggelser
en saga blot.

Hos praktisk taget alle bgrn med Steno-Fallots tetralogi opdages hjer-
tefejlen inden 1-ars alderen.

Nogle bgrn er cyanotiske allerede ved fgdslen, mens andre fgrst bliver
det efter maneder eller ar. Nogle af bgrnene far kraftige anfald med
cyanose og andengd og eventuelt bleghed og besvimelse. De fleste bgrn
vil have en kraftig mislyd ved hjertet, som opdages ved de rutinemzes-
sige spedbarnsundersggelser hos den praktiserende leege. Mange af
bgrnene tager ikke ordentligt pa i fgrste levear. Cyanosen skyldes, at
en vekslende maengde af det af-iltede bla blod i hgjre hjertekammer
pa grund af forsnaevringen af lungepulsaren ikke kan pumpes gennem
denne ud i lungerne og blive iltet i samme omfang som normalt, men
i stedet enten pumpes direkte op i den overridende legemspulsare el-
ler gennem skillevaegsdefekten ind i venstre hjertekammer og derfra
gennem legemspulsaren ud i hele kroppen. Hjertefejlens anatomi og
fysiologi veksler en del fra barn til barn og undersgges bedst ved ultra-
lydsskanning af hjertet (ekkokardiografi). Alle tilfeelde af Steno-Fallots
tetralogi kraever behandling med operation, der som regel udfgres inden
etarsalderen. Operationen, som det i nogle tilfeelde kan veere ngdvendigt
at foretage i flere tempi, bestdr i store traek af lukning af skillevaegsde-
fekten og ophavelse af forsnaevringen af lungepulsaren og forbindelsen
imellem hgjre hjertekammer og legemspulsaren, sa denne kun afgar
fra venstre hjertekammer. Ca. 95 % af bgrnene overlever operationen,
bliver symptomfri og kan leve et normalt liv.

Hyppigheden af Bartholin-Pataus syndrom (trisomi 13) er opgjort
til 1 af 16.000 nyfgdte. Syndromet er forbundet med multiple misdan-
nelser som naevnti Bartholins og Pataus sygehistorier. Bgrnene er svert
hjerneskadede, og alvorlige misdannelser i hjerne, rygmarv og hjerte
forarsager, at mange af bgrnene dgr inden for de fgrste dggn eller uger,
og kun 5-10 % lever i mere end 1 ér.

KONKLUSION

Vi konkluderer pa baggrund af ovenstaende, at bade Niels Stensen og
Thomas Bartholin, ogsa hvad angér forstaelsen af fosterets blodkredslgb,
har veret blandt 1600-tallets forende anatomer. Vi er ikke bekendt med,
at dette forhold tidligere har vaeret beskrevet i den medicinhistoriske lit-
teratur og opfatter det derfor som ny viden. Da vi ikke har fundet anden
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samtidig leegefaglig eller senere medicinhistorisk litteratur, som viser
det modsatte, finder vi det endvidere sandsynligt, at Niels Stensen med
ovennavnte dissektionsbeskrivelse kan have veret den fgrste i verden
til at levere en anatomisk og fysiologisk korrekt beskrivelse af fosterets
blodkredslgb, hvilket vi i givet fald ogsa betragter som ny viden.

Ovennevnte skrifter fra Stensens og Bartholins hand viser, at de begge
opndede deres forstaelse af fosterkredslgbet ikke alene gennem litte-
raturstudier og overleveringer fra andre, men i hgj grad ogsa gennem
observationer fra egne dissektioner.

Vi konkluderer, at fosteret, som Niels Stensen dissekerede 1 Paris, kan
have haft Nagers syndrom.

Hvad kan vi lere af Niels Stensen og Thomas Bartholin i dag?

Efter 350 ar er det stadig veerd for nutidens leeger at hente inspiration
hos Stensen og Bartholin. De var begge reprasentanter for den nye
epoke med eksperimentel anatomi, som udsprang fra den flamske re-
naessanceanatom Andreas Vesalius (1514-1564), der med en solid basis
i egne iagttagelser fra egne dissektioner var den fgrste, som for alvor
turde tage afstand fra greeske og romerske laegers arhundreder gamle
dogmatiske og i vid udstrekning forfejlede teorier om menneskekrop-
pens anatomi, fysiologi og patofysiologi. Bartholin formulerede i 1659
sin holdning til dette spgrgsmal: “De mennesker spilder deres mgije,
som sgger at forstd naturen gennem sofisternes snak og disputatsernes
ordstrid. Naturen skal man laere at kende ved selvsyn, ikke ved dispu-
teren om den. Ved utallige sofistiske distinktioner ggr man det ikke af
med sa meget som en loppe ved hgjsommertid (...) Nej, det er naturen
selv, man skal studere; ellers leerer man den aldrig at kende. Med vore
sanser skal vi undersgge det, der kan opfattes af sanserne.”” Andetsteds
formulerer han det endnu mere simpelt og direkte: “Vi tror ikke mere,
end hvad vi kan tage og fple pa med handerne og se med vore gjne.”*
Stensen fremsaetter gentagne gange i sit foredrag om hjernens anatomi
lignende synspunkter: “Jeg for mit vedkommende foretraekker nu at
tilstd min uvidenhed, frem for med myndighed at fremsaette meninger,
hvis urigtighed kort tid efter vil blive bevist af andre. Vi har set store

% Axel Garboe: Thomas Bartholin. Et Bidrag til dansk Natur- og Legevidenskabs Historie ¢
det 17. Aarhundrede, 1, 1949-1950, s. 203.

1" Thomas Bartholin: En anatomisk Beretning om Brystgangene, der for ganske nylig er iagt-
taget hos Mennesket og Dyrene, Ksbenhavn 1652 — Thomas Bartholin: Skrifter om Opdagelsen
af Lymfekarsystemet i Udvalg. Pa dansk ved G. Tryde, Kgbenhavn 1940, s. 15.
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anatomer, som har begdet denne fejl, og vi har set andre sidanne, som
indbilder sig, at man vil stole mere pa deres steedighed end pa sine egne
gjne. Jeg overlader denne selvgodhed til dem, som kan tilfredsstilles af
den; og jeg forsgger at fplge de filosofiens love, som lerer os at sgge
sandheden ved at rejse tvivl om den, og ikke sld os til tals med den,
forend vi har faet bekraftelse pa den ved et tydeligt bevis.”*!

Desvarre indtager personlig erfaring, som bygger pa egne prakti-
ske iagttagelser, eller det man i moderne videnskab kalder empiri, en
bundplacering i det moderne laegevidenskabelige evidenshieraki, mens
systematiske cochrane reviews og metaanalyser, der ofte er udarbejdet
af klinisk uerfarne leeger eller andre fagpersoner uden klinisk erfaring,
indtager topplaceringerne. Nar man fremhaver resultaterne af disse
hgjt vegtede undersggelser, glemmer man ofte den anden halvdel af
den oprindelige definition af begrebet evidensbaseret medicin, som
netop tager afset i de principper som Stensen, Bartholin og mange
andre af 1600-tallets eksperimenterende leger var eksponenter for:
“The practise of evidence based medicine means integrating individual
clinical expertise with the best available external clinical evidence from
systematic research.”*

BAGGRUNDSINFORMATION

Niels Stensens baggrund

Niels Stensen pabegyndte som 18-drig i november 1656 studier i medi-
cin ved Kgbenhavns Universitet. Som preaceptor fik han universitetets
medicus primus, Thomas Bartholin. Eftersom Thomas Bartholin trak
sig tilbage fra sin stilling ved universitetet samme ar, kan Stensen ikke
have ndet at modtage meget undervisning af ham, men en brevveksling
imellem de to fra Stensens studiedr ved universitetet i Leiden vidner
om god kontakt og om, at Stensen opfattede Bartholin som sin leerer
og mentor.*

I barndomshjemmet i familiens guldsmedje pa hjgrnet af Kgbma-
gergade og Klareboderne lerte Stensen handvaerksmaessig snilde og

1 Maar 1903, s. 49.

2 Sackett DL, Rosenberg WM, Gray JA et al. Evidence based medicine: what it is, and
what it isn’t. British Medical Journal, 312, 1996: 71-72.

43 Harriet M. Hansen (red.): Niels Stensens korrespondance i dansk oversettelse, 1, 1987,
brev E1-E14, s. 27-73.
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instrumenthdndtering. Sin evne til ngjagtige iagttagelser og beskrivelser
fik han udbygget under gvelser og eksperimenter hos polyhistoren Ole
Borch (1626-1690). Under svenskernes belejring af Kgbenhavn i august
1658 gik universitetsundervisningen mere eller mindre i std. Overladt
til selvstudier under den fortsatte belejring af byen begyndte Stensen
1 marts 1659 et fire maneder langt intensivt litteraturstudium af mere
end 100 videnskabelige verker, heriblandt franskmanden Jean Pecquets
(1622-1674) vaerk Experimenta Nova Anatomica udgivet i Parisi 1651.* Fra
dette vaerks afsnit om blodets kredslgb refererer Stensen den 20. juni
1659 blandt andet fglgende: “Blodets bevaegelse gar fra hjertet gennem
arterierne til extremiteterne og tilbage til hjertet gennem venerne (...)
Blodet flyder fra hgjre hjertekammer gennem lungerne til det venstre,
gennem lungernes arterie til venen ifglge den skarpsindige Cartesius,
hvem jeg slutter mig til.”** Det fremgar endvidere, at Stensen har stu-
deret bogens kapitel om blodets saerlige kredslgb i fosteret.*® Notaterne
indikerer, at Stensen allerede pa dette tidlige tidspunkt, leenge fgr han
havde skabt sig erfaring gennem egne dissektioner, havde tilsluttet sig
William Harveys epokeggrende og korrekte kredslgbsteori fra 1628,
som gjorde op med tidligere tiders fejlagtige antagelser. Harvey slog
fast, at blodet ikke bliver dannet lgbende i store mangder i leveren,
og at pulsen ikke slas an af arterierne, men af hjertet, der med sine
sammentraekninger stedse driver blodet rundt i hele kroppen gennem
arterierne. Blodet passerer heller ikke fra hgjre til venstre hjertehalvdel
gennem usynlige porer i hjerteskillevaeggen, men gennem lungerne.
Yderligere péaviste Harvey eksistensen af veneklapper, som sikrer, at ve-
neblodet kun kan Igbe tilbage i retning af hjertet. Kun manglede Harvey
at pavise, hvordan blodet kom fra arterierne til venerne — en opgave,
som fgrst blev Igst 1 1661, da den italienske leege Marcello Malpighi
(1628-1694) ved hjelp af et mikroskop paviste kapilleererne (harkar-
rene). Foruden Descartes og Pecquet havde Thomas Bartholin tilslut-
tet sig Harveys kontroversielle konklusioner, og det er nerliggende at
antage, at den unge Stensen i dette spgrgsmal har vaeret pavirket af sin

' Sine lesefrugter nedfeldede Stensen i en notatbog, der er fuldstendigt udgivet af
August Ziggelaar: Chaos. Niels Stensen’s Chaos Manuscript Copenhagen 1659. Acta
Historica Scientiarum Naturalium et Medicinalium, 44, 1997.

¥ Ziggelaar 1997, s. 330.

" Ibid.

17 William Harvey: Exercitatio anatomica de motu cordis et sanguinis in animalibus, Frankfurt
1628. Oversat til dansk og udgivet af Valdemar Meisen i 1929 med titlen William Harvey’s
Bog om Opdagelsen af Blodets Kredslgb.
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I1L. 6: Niels Stensen (1638-1686). Kopi efter
oliemalet portret i Galleria Degli Uffizi
i Firenze, som er usigneret og udateret,
men tilskrevet Medicifamiliens flamske
hofmaler Justus Sustermans (1597-1681).
Portreettet, der formodes udfgrt under et
af Stensens ophold i Firenze i perioderne
1666-1668, 1670-1672 og 1675-1677, regnes
for det eneste autentiske portrat af ham.
Kopien, der ogsa er usigneret og udateret,
tilhgrer Institut for Celluleer og Moleky-
lzer Medicin, Det Sundhedsvidenskabelige
Fakultet, Kgbenhavns Universitet. Olie pa
leerred, 60 x 47 cm.

mentor. Bartholin var selv blevet overbevist om rigtigheden af Harveys
kredslgbsteori ved under et ophold i Leiden at overvare den holland-
ske anatom Jan de Wales (1604-1649) udfgrelse af nogle af Harveys
forsgg. Pa de Wales opfordring udgav Bartholin i 1641 en revideret,
moderniseret og illustreret udgave af sin fars, Caspar Bartholin den
®ldres (1585-1629) succesrige hiandbog 1 anatomi Anatomice Institu-
tiones Corporis Humani fra 1611. Som tilleeg til bogen medtog Bartolin
to athandlinger forfattet af de Wale om kredslgbet efter Harveys teori.
Den unge Bartholin blev hermed den fgrste udgiver af en handbog i
anatomi, som indirekte stgttede Harveys kredslgbsteori.*®

Som en ngdvendig del af medicinske studier i 1600-tallet drog Stensen
i begyndelsen af 1660 pa studierejse til Holland. Han opholdt sig fgrst
nogle maneder i Amsterdam hos Thomas Bartholins ven, anatomen
Gerard Blasius (1627-1682), hvor han ved dissektion af et farehoved
som den fgrste paviste grespytkirtlens udfgrselsgang,* som derfor si-
den fik betegnelsen ductus stenonianus. Den 27. juli 1660 blev Stensen
immatrikuleret ved universitet i Leiden, der dengang var Nordeuropas
forende center inden for forskning i anatomi og leegevidenskab. Hans
mest betydelige laerer her var anatomen Franciscus Sylvius (1614-1672),

8 Garboe, 1, 1949-1950, s. 29-36.
49 Harriet M. Hansen (red.), 1, 1987, brev E1, s. 27-32.
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der foruden for hjernens anatomi ogsa interesserede sig for kredslgbet
og var Harvey-tilheenger. Efter et par succesrige ar med forskning i kirtler
begyndte Stensen her sine legendariske studier af skeletmuskulatur og
af hjertet ved dissektioner af fugle og kaniner.” Han observerede, at
hjertet fortsatte sine kontraktioner flere timer efter, at han havde ab-
net brystkassen pa de forskellige dyr, og at den nedre hulvene fortsatte
med at kontrahere sig leenge efter, at hjertet var stoppet. Yderligere
observerede han, at hjertet var i stand til at fortsette sine kontraktioner
flere timer efter, at det var taget helt ud af kroppen. Stensens studier
af hjertemuskelfibrenes forlgb viste, at de udgik fra hjertets forside ved
basis, fortsatte ned omkring apex (hjertets spids) og langs bagsiden
tilbage til basis, hvilket var ensbetydende med, at ingen fibre udgik
fra eller ophgrte ved apex. Ud fra dette forklarede Stensen, at hjertets
kontraktion foregar ved, at apex treekkes op imod basis, hvorved hjertet
forkortes. Han fremsatte en geometrisk model for skeletmuskelfibres
opbygning og funktion og dokumenterede ved sammenlignende stu-
dier med skeletmuskulatur, at hjertet er en muskel. I et brev til Thomas
Bartholin fra Leiden den 30. april 1663 formulerer han det saledes:
“Hvad hjertets substans angér, vil jeg, som jeg mener, levere det slaende
bevis for, at der i hjertet intet findes, som ikke findes i musklen, heller
ikke, at man i hjertet savner noget, som findes i musklen.”' En planlagt
leengere athandling med dokumentation for, at hjertet er en muskel,
blev aldrig til noget, men éret efter, da Stensen var tilbage i Kgbenhavn,
udgav han en redeggrelse for resultaterne af sine kirtelstudier og sine
sammenlignende studier af skeletmuskulatur og hjertet. Heri tager
han afstand fra tidligere tiders fejlagtige pastande om hjertet med de
bergmte ord: “Hjertet er blevet gjort til hjemsted for medfgdt varme,
sjeelens trone, endda selve sjelen. Hjertet er blevet hilst som vaerende

50 Ibid., brev E9, s. 51-56. Den latinske tekst Observationes Anatomicae in Avibus & Cu-
niculis findes i Thomae Bartholini: Epistolarum Medicinalium Centuria IV, 1667, Epistula
XXVI, s. 103-113. Teksten er optrykt i Vilhelm Maar, 2, 1910, s. 115-120. Se endvidere
Niels Stensen: Observations concerning movement of the heart, the auricles and vena
cava, extracted from dissections of various animals carried out here and there — Kardel
og Maquet (red:) 2013, s. 429-435. Den latinske tekst Ex variorum animalium sectionibus
hinc inde factis excerptae observationes circa motum cordis findes i Thomze Bartholini:
Acta Medica & Philosophica Hafniensia, 2, 1675, s. 141-147. Teksten er optrykt i Vilhelm
Maar, 1, 1910, s. 123-127.

51 Harriet M. Hansen (red.), 1, 1987, brevE13, s. 67-71. Den latinske tekst Nova muscu-
lorum & cordis fabrica findes i Thome Bartholini: Epistolarum Medicinalium Centuria
1V, 1667, s. 414-421.
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solen, kongen, men hvis du undersgger det ordentligt, vil du finde, at
det intet andet er end en muskel.”™

Under opholdet i Kgbenhavn fik Stensen lejlighed til at demonstrere
sin tilegnede viden om kirtler og hjertet for sin lzerer Thomas Bartholin,
som refererer: “til sidst kendte beundringen ingen graenser, da han viste
os hjertets bygning. Vi forlod ham med sindet opfyldt af gleede over s
mange iagttagelser, som andre aldrig fgr har gjort. Jeg lykgnskede mig
selv, fordi jeg havde en discipel, der allerede overgik sine leerere, og jeg
lykgnskede feedrelandet, der havde faet en sa fremragende anatom.””

Opholdet i Paris

Fra Kgbenhavn rejste Stensen i efteraret 1664 videre til Paris, og det var
under sit godt ti maneder lange ophold her, at han for alvor fik skabt
sig et internationalt ry som anatom. Sammen med vennen, den hol-
landske anatom Jan Swammerdam (1637-1680), boede Stensen efter
Bartholins anbefaling hos ovennavnte Melchisédech Thévenot, dels
i dennes hus i rue de la Tannerie i Paris’ Marais-kvarter, dels pa hans
landsted ved Issy.”* Her kom Stensen ind i en kreds af byens fgrende
naturvidenskabsfolk, filosoffer og intellektuelle. I huset boede ogsa
den franske matematiker Bernard Frénicle de Bessy (1605-1675),% og
den hollandske matematiker, fysiker og astronom Christiaan Huygens

52 Niels Stensen: Specimen of Observation on Muscles and Glands — Kardel og Maquet
(red.) 2013, s. 463-485. Den latinske tekst De musculis & glandulis observationum specimen
blev udgivet i Kgbenhavn og Amsterdam i 1664. Ogsd William Harvey stgttede den
aristoteliske leere om hjertet som stedet for den medfgdte varme og de medfgdte livsan-
der, “et husalter og arnested, hvor naturens faengstof og den medfgdte ilds udspring
indeholdes og opbevares, og fra hvilken varmen og livet flyder ud i alle delene ligesom
fra en kilde, og fra hvilken dets nering kommer, og hvoraf tilberedningen, energien
og livskraften athzenger.” Se Meisen 1929, s. 78.

% Garboe, 2, 1949-1950, . 58.

5% 7. Schiller, J. Théodoridés: Sténon et les milieux scientifiques parisiens — G. Scherz
(red.): The historical aspects of brain research in the seventeenth century, proceedings
of the international historical symposium on Nicolaus Steno and brain research in the
seventeenth century held in Copenhagen 18-20 August 1965. Analecta Medico-Historica
,3, Oxford 1968, s. 156. Bartholin havde selv veret i Paris i 1640-1641 og i 1645. Se
Garboe, 1, 1949-1950, s. 39-40 og s. 80.

5 Thévenot skriver i sin selvbiografi: “Ved min tilbagekomst til Paris samlede jeg
omkring mig et selskab af mzend, som var kendt for deres store evner, blandt hvilke
herrerne Frénicle og Steno var indlogerede i mit hus.” Se Harcourt Brown: Scientific
Organizations in Seventeenth Century France (1620-1680), New York 1934, s. 136.
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(1629-1695) var en regelmaessig geest.”® For denne kreds atholdt Thé-
venot ugentlige akademier, hvor Stensen i flere omgange fik mulighed
for at demonstrere sine uovertrufne feerdigheder og iagttagelsesevne
pa det anatomiske omrade.

Private videnskabelige akademier var pa dette tidspunkt et udbredt
feenomen i Paris, og nogle af dem, heriblandt Thévenots, blev decide-
rede forlgbere for det stadig eksisterende Académie des sciences, som
blev grundlagt af Ludvig 14. (1638-1715) i 1666 og fik seede pa Louvre.
Thévenots akademi blev dannet af en udbrydergruppe (med Thévenot
selv i spidsen) fra et lignende akademi, Académie de Montmor, med
saede 1 litteraten Henry Louis Habert de Montmors (1600-1679) hus,
Hotel Montmor, i rue du Temple (davaerende rue Sainte-Avoye).”” Dette
akademi var blevet oplgsti 1664 pa grund af skeenderier og uenigheder,
som 1 hovedsagen drejede sig om, at Thévenots gruppe gnskede mere
vaegt pa eksperimentel naturvidenskab i form af praktiske eksperimenter
og observationer, mens de resterende medlemmer gnskede mere vegt
pa diskussioner og metafysiske teorier.”® Det drejede sig med andre ord
om tidens store naturfilosofiske opggr imellem tilhangerne af filosof-
ferne Pierre Gassendi (1592-1655) henholdsvis René Descartes. Som
en af stjernerne i Thévenots akademi blev Stensen i hgj grad ekspo-
nent for Gassendis tilheengere og bidrog, vel mere eller mindre frivil-
ligt, med sit foredrag om hjernens anatomi til cartesianernes nederlag
pa det anatomiske omrade.” Et af Thévenot-kredsens fremtraedende
medlemmer, forfatteren Jean Chapelain (1595-1674), triumferer 6.
april 1665 over Stensen: “Danskeren hr. Stensen har inden for denne
kunst leveret de smukkeste beviser, som vi endnu har set, med hensyn
til at tvinge cartesianerne, disse i den grad pastielige dogmatikere, til
at vaere enige i deres patriarks fejl vedrgrende hjernens lille kirtel og
dens funktion.”®

Det var sandsynligvis netop det stigende behov for kongelige midler
og kapital til velegnede lokaler og laboratorieudstyr, der blev dgdsstg-
det for private eksperiment-orienterede akademier som Thévenots, og
Thévenot menes da ogsa at have spillet en central rolle i etableringen

5 Nicolas Dew: Orientalism in Louis XIV’s France, Oxford 2009, s. 91.

57 1. Schiller, ]. Théodorides 1968, s. 156.

% Hartcourt Brown 1934, s. 135-142, Nicolas Dew 20009, s. 91 ,J. Schiller, J. Théodoridés
1968, s. 157.

5 7. Schiller, J. Théodorides 1968, s. 161-163.

%0 Tpid, s. 162.
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Il. 7. Melchisédech Thévenot
(1620-1692) i orientalsk kleede-
dragt med fingeren pegende pa
et land i Mellemgsten og glo-
bus i baggrunden. Udateret
kobberstik udfgrt af Etienne
Picart (1631-1721). Teksten i
bunden af stikket lyder: “Ven,
du vil kende forfatteren gen-
nem dette portrat. Du finder
ikke en mere perfekt rejsende.”
Stensens vert i Paris var af en
velhavende familie af konge-
lige radgivere. Den tyske filo-
sof og matematiker Gottfried
Wilhelm Leibniz (1646-1716)
karakteriserede ham som “et af
de mest alsidige mennesker, jeg
kender; intet undslipper hans
nysgerrighed.” Udover viden-
skabsmaecen, forfatter, orienta-
list og rejsende kunne Théve-
not skrive kartograf, bogsamler
og samler af orientalske skrif-
ter pa sit visitkort. Hans hjem
rummede antikke skulpturer,
videnskabelige instrumenter,
allehande kuriositeter, tusind-
vis af bgger og en omfattende
samling af iseer arabiske, he-
braiske og persiske skrifter. Selv kom Thévenot aldrig uden for Europa og mestrede
ikke de orientalske sprog, men betjente sig af et netvaerk af oversettere og rejsende
informanter. Hans vigtigste udgivelser var 4-bindsvaerket med rejsebeskrivelser Relations
de divers voyages curieux... (Paris 1663-1672) og supplementet Recueil de voyages de M.
Thévenot (Paris 1681), som blandt andet beskaftigede sig med kunsten at navigere.
Ogsa kunsten at svgmme beskrev Thévenoti en meget popular bog L'art de nager (Paris
1696), som udkom i talrige illustrerede engelske og franske udgaver, og som blandt
andre Benjamin Franklin (1706-1790) erklerede at have lert sig selv at svgmme efter.
Mange ars arbejde med en oversattelse af den arabiske historiker og geograf Abulfe-
das (1273-1331) geografi Taqwim al-buldan (1321) fik Thévenot aldrig fuldfert. I 1684
blev han udnzvnt til Ludvig 14’s bibliotekar, og aret efter blev han omsider medlem
af Académie des sciences, hvis stiftelse han selv havde haft vasentlig indflydelse pa.
(Bibliothéque nationale de France)
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Ill. 8. Det gamle medicinske fakultets amfiteater pa hjgrnet af rue de la Bticherie og
rue des Rats (nuvaerende rue de I’'Hotel Colbert). Det medicinske fakultet i Paris havde
siden 1369 ligget pé dette sted. I 1617 pabegyndte man opfgrelsen af et amfiteater, som
blev indvieti 1620 af Jean Riolan den yngre (1580-1657). Det ma have vaereti dette am-
fiteater, at Stensen udfgrte sine dissektioner. Det blev ombygget til det afbildede stadig
eksisterende amfiteater, som blev indviet af den danske laege og anatom Jacob Winslgw
(1669-1760) i 1747, og som stadig berer hans navn. Bygningen tilhgrer i dag Paris
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af Académie des sciences,®! der ved sin stiftelse ikke talte en eneste
cartesianer.®

Ligeledes meldte der sig et stigende behov for kommunikation, infor-
mation og vidensudveksling imellem de leerde, hvilket fgrte til etablerin-
gen af verdens fgrste akademiske tidsskrift, Journal des scavans (de leerdes
tidsskrift), som udkom fgrste gang i Paris 5. januar 1665 og derefter hver
uge. Stensen menes at have bidraget til dette tidsskrifts fgdsel.®

Fra begyndelsen af sit ophold synes Stensen under stor bevagenhed
at have dissekeret nzermest pa livet 1gs, ikke bare hos Thévenot, men
ogsa i leegen Pierre Bourdelots (1610-1685) akademi i hans hjem i rue
de Tournon, i kirurgernes stadig eksisterende amfiteater i Saint-Come i
rue de I'Ecole de Médecine (davaerende rue des Cordeliers) og endelig
hos medicinerne i I'Ecole de Médecine p hjgrnet af rue de la Biicherie
og rue de I’Hotel Colbert (daverende rue des Rats), hvor man i dag
stadig finder bygningen med den danske anatom Jacob Winslgws (1669-
1760) amfiteater fra 1747.%

I Journal des scavans kunne man i nummer 12 den 23. marts 1665
lzese en tre sider lang anmeldelse af Stensens ovennavnte De musculis
& glandulis observationum specimen fra 1664. I anmeldelsens afsluttende
afsnit hedder det blandt andet: “Han siger ogsa meget forskelligt om
lymfekar, og man kan sige, at der ikke er mange nyheder indenfor
anatomien, som han ikke har tilfgjet nye opdagelser (...) Denne dan-
ske videnskabsmand er for tiden i Paris, hvor han hver dag udfgrer
dissektioner under tilstedevarelsen af mange nysgerrige mennesker,
og han har udfgrt nogle af dem pa I'Ecole de Médecine, hvor han har

%! Hartcourt Brown 1934, s. 144-145 og . Schiller, ]. Théodorides 1968, s. 157. Thévenot
blev selv fgrst medlem af Académie des sciences efter at veere tiltradt stillingen som
Ludvig 14’s bibliotekar i 1684. Stensen blev aldrig medlem, hvilket Jean Chapelain
beklager i et brev til Stensen d. 31. marts 1667. Se Harriet M. Hansen (red.), 1, 1987,
brev E23, s. 106.

%2 . Schiller, J. Théodorides 1968, s. 162.

% Ibid., s. 155.

%% For oplysningerne om, hvor Stensen dissekerede, se J. Schiller, ]. Théodorides 1968,
s. 163. For en biografisk skitse over Pierre Bourdelot se J. Lévy-Valensi: La médecine et les
médecins francais au XVIle siecle, Paris 1933, s. 575-611. For oplysningerne om det kirur-
giske hhv. det medicinske amfiteater se samme sted hhv. s. 361 og s. 222-226.

For en liste over medlemmerne af hhv. Thévenots og Bourdelots akademi se hhv. Ni-
cholas Dew 2009, s. 91 og Harcourt Brown 1934, s. 243.

Kommune, mens det medicinske fakultet ligger i rue de I'Ecole de Médecine. Tegning
af Adolphe Varin (1821-1897) 1876. Fra J. Lévy-Valensi. La médecine et les médecins francais
au XVIF siécle, Paris 1933, s. 225.
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I1I. 9. Stensens aktiviteter i Paris var centreret til omradet omkring Notre Dame pa
begge sider af Seinen. Thévenots hus 14 i Marais-kvarteret lige nord for Seinen, mens
I'Ecole de Médecine og kirurgernes amfiteater i Saint-Come samt Pierre Bordelots hus
12 i latinerkvarteret lige syd for Seinen. 'Ecole de Médecine er afbildet som en treflgjet
bygning pa hjgrnet af rue de la Biicherie og rue des Rats (nuvaerende rue de I’'Hotel
Colbert) med midterflgjen langs med og sideflgjene vendende vak fra rue des Rats,
mens kirurgernes amfiteater er afbildet som en lille enflgjet bygning midt pa sydsiden
af rue des Cordeliers (nuvaerende rue de I’Ecole de Médecine). Udsnit af Pierre Bullet
(1639-1716) & Francois Blondels (1618-1686) kort over Paris udarbejdet i perioden
1670-1676 efter ordre fra Ludvig 14. (1638-1715). Kobberstik tilskrevet Gilles Jodelet
de La Boissiére. (Bibliothéque nationale de France)

gjort sig beundret hos alle gennem sine nye opdagelser, thi han har
dette saerlige, at han overbringer hovedparten af disse sa fglsomme an-
liggender, sa man fgler sig forpligtet til at blive overbevist om dem og
undre sig over, at de har kunnet undslippe alle forudgaende anatomer.”

Tre medlemmer fra kredsen hos Thévenot pakalder sig saerlig inte-
resse i relation til Niels Stensen, fordi deres indbyrdes brevvekslinger
er en vigtig kilde til Stensens aktiviteter og anseelse i Paris. Foruden
feromtalte Jean Chapelain drejer det sig om teologen Pierre-Daniel
Huet (1630-1721) og leegen André Graindorge (1616-1676).

Den 29. maj 1665 skriver Chapelain fra Paris til Huet i Caen: “I dag
fik jeg besgg af en dansk leege, kongelig leerer ved universitetet i Kgben-
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havn. Han er ogsa en fremragende anatom.”® Praecis to maneder senere
folges brevet op af et nyt: “Den danske anatom, som hele denne vinter
har henrykket vores mest kompetente folk, hedder Hr. Steno. Han rej-
ser over hele Europa for at dygtigggre sig mere og mere, og man kan
ikke forvente sig andet af ham end store sager (...) Fgr han forlader
os, vil han her publicere nogle af sine opdagelser, som han allerede
har gjort i Kgbenhavn og i Leyden.”® Adskillige breve fra Graindorge
til Huet omtaler Stensen. Det fgrste er fra 9. maj 1665: “Jeg overvae-
rede sammenkomsten hos hr. Thévenot, hvor jeg havde den glaede at
se hr. Stensen dissekere. Han er meget dygtig og skiller sig udmaerket
fra det.”®” Graindorge fortsatter i et nyt brev 19. maj 1665: “Denne hr.
Stensen vaekker opsigt. Denne aften sa vi gjet pa en hest. For at sige
Dem sandheden, er vi ved siden af ham kun lerlinge. Jeg bad ham
om at vise mig et hjerte i morgen formiddag, hvilket han lovede mig
med en enestdende venlighed. Han er altid i aktion. Han har en ufat-
telig talmodighed, og ved gvelse har han erhvervet sig en faerdighed
ud over det almindelige. Der findes ikke en sommerfugl eller en flue,
som undgér hans iver. Han taeller alle benene pa en loppe, hvis den da
har ben.”® Yderligere to breve fra Graindorge til Huet viser, at Stensen
under opholdet i Paris fortsat var meget optaget af at demonstrere
hjertets anatomi og fysiologi. Det fgrste er fra 30. maj 1665: “Da jeg
kaldte os leerlinge i sammenligning med hr. Stensen, havde jeg ret, thi
jeg har aldrig set mage til fingerfeerdighed, uden at bruge andet end
gjet, saksen og et andet lille instrument i handen, som han altid vender
mod selskabet, lader han os se alt det, som er verd at legge marke
til i gjets opbygning (...) Jeg har set fibrenes forlgb i hjertet og den
beliggenhed, som de bevarer i muskulaturen, hvilket klart viser den
mekanik, som naturen betjener sig af til muskelbevagelsen”® Efter et
sommerophold pa Thévenots landsted i Issy, vendte Stensen kortvarigt
tilbage til dissektionerne i Paris. Graindorge skriver 5. august 1665 igen
til Huet: “Hele formiddagen har vi veret sammen med hr. Stensen,
som har vist os forlgbet af tradene i hjertets fibre meget klart. Man ma

85 1,-G. Pélissier: Lettres inédites de J. Chapelain a P-D. Huet — Mémoires de la société de
Uhistoire de Paris et de Ulle-de-France, 21, Paris 1894, s. 168.

% Tbid, s. 169.

57 Scherz 1969, 5. 46. Brevene fra Graindorge til Huet findes i Det Kongelige Bibliotek,
NKS 4660, 4°.

% Tbid, s. 48.

% TIbid, s. 48-49.
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koge det, fjerne hjertehinden og fglge fibrenes forlgb. Det kan man
ikke forklare.””

Pa tidspunktet for Stensens ankomst til Paris var byens medicinske
fakultet preeget af arven efter konservative galenister og Harvey-skep-
tikere med Jean Riolan den yngre (1580-1657) som den dominerende
skikkelse.” Stensen inspirerede under sit ophold sine franske kolleger
til nyteenkning inden for en lang reekke omrader, hvoraf iser skal frem-
haves hans dissektionsteknik og -metode, hans muskelleere og hans
demonstration af hjernens opbygning.” Inspirationen rakte langt ind
i det fglgende arhundrede. Stensens grandnevg Jacob Winslgw, som i
lgbet af 1700-tallets forste halvdel opnaede status som Paris’ fgrende
anatom, skriver i forordet til sin bergmte anatomibog fra 1732 Exposition
anatomique de la structure du corps humain: “Jeg slutter med i oprigtig
erkendtlighed at udtale, at afdgde Stenos foredrag om hjernens ana-
tomi har veret ledestjernen og forbilledet for hele min anatomiske
virksomhed.”"

Den ngjagtige dato og sted for Stensens dissektion af fosteret med
hjertemisdannelsen kendes ikke. De notater om dissektionen, som har
dannet forlaeg for publikationen i Bartholins Acta Medica & Philosophica
Hafniensia, har Stensen formodentlig selv bragt med sig hjem, da han
vendte tilbage til Kgbenhavn i 1672 efter 8 ars ophold i Europa.

Monstre, vanskabninger og misfostre — et tidstypisk emne i 1600-tallet

Emnet for Stensens dissektionsbeskrivelse og Bartholins sygehistorie
er tidstypisk. Der var i 1600-tallet stor interesse for medfgdte misdan-
nelser og deres mulige arsager, og den leegevidenskabelige litteratur var
rig pa emnet. Ofte anvendte man de med nutidige gjne nedszttende
betegnelser monstre, vanskabninger og misfostre, og det var en domi-
nerende opfattelse i befolkningen, at misdannelserne var Guds straf til
forzldrene eller resultatet af forskellige former for indbildningskraft.™
Fosteret blev, hvad moderen s, hgrte, fglte, rgrte ved, spiste og sd videre.
Hos Stensens foster var moderens indbildning om, at fosterets hareskar

0 Ibid, s. 50.

Galenister er tilhaengere af den graesk-romerske leege Galen (ca. 130 — ca. 200 e Kr.).
2 J. Schiller, J. Théodorides 1968, s. 163-166.

7> Maar 1903, s. 69-70.

Se Lars Ole Andersen: Den sterke indbildning og det sarte foster — Morten A.
Skydsgaard og Lise Funder (red.): Det uperfekte barn, 2008, s. 21-31.
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skyldtes hendes hang til at spise kaniner, derfor ogsa helt i trdd med
tidens forestillinger.

Det vrimler med beretninger om og i mange tilfeelde tilhgrende il-
lustrationer af monstre, vanskabninger og fantasivaesener i den omfat-
tende bartholinske litteratur. Det gaelder ikke mindst netop 3-binds-
vaerket Historiarum anatomicarum rariorum Centuria I-VI fra 1654-1661
og tidsskriftet Acta Medica & Philosophica Hafniensia, der udkom i fem
argange fra 1673 til Bartholins dgd i 1680 og havde Bartholin selv som
bade udgiver og redaktgr. I begge tilfeelde er der tale om besynderlige
blandinger af sober videnskab og regular overtro, hvilket pa ingen made
var usaedvanligt i tidens internationale naturvidenskabelige litteratur. I
Historiarum finder man alt lige fra en gennemgang af de undersggelser
og dissektioner, som fgrte til Bartholins opdagelse af lymfekarsystemet
og malkegangene over lgdige sygehistorier som den aktuelle til beret-
ninger om fantasivesener som havfruer, sgslanger og enhjgrninger, og
abenlyse rgverhistorier om kvinder, der udvikler fostre i maven og fgder
bgrn gennem munden, xgleggende kongelige haner, snoge udklek-
ket af hgnsezg, og en dreng, der fades med bjgrnehar, fordi hans mor
under graviditeten med alt for stor opmarksomhed havde betragtet et
bjgrneskind, som efter stedets skik var udbredt pa alteret i den lokale
kirke. Et par uheldige hgjgravide kvinder, bliver udsat for et par usad-
vanlig hdardhandede kejsersnit. Den ene far sgnderrevet sin mave og
bliver kastet nogle alen op i luften af en vred tyr, mens den anden bliver
skudt midt over af en kanonkugle. I det fgrste tilfelde kommer barnet
sundt til verden og slipper med lidt havelse af overlaeben og maven og
nogle bld maerker, og i det andet tilfeelde overlever barnet ogsa uden
vaesentlige skrammer.” Det mest overraskende ved disse miinschhause-
nader er nzaesten, at Bartholin kun undtagelsesvis udtrykker skepsis over
for deres sandfaerdighed og i mange tilfzelde forsgger at give dem ratio-
nelle forklaringer. I Acta Medica findes videnskabelige artikler, herunder
kasuistikker, dissektionsbeskrivelser og beskrivelser af kemiske eller
farmaceutiske processer, forfattet af hovedsagelig familiemedlemmer og
videnskabsfolk fra kredsen omkring Thomas Bartholin, hvilket foruden
ham selv, sgnnen Caspar Bartholin den yngre (1655-1738), broderen

7 Se C.C.A. Gosch: Udsigt over Danmarks zoologiske Literatur, 2, 1, 1878, s. 131-136 og
Odin Wolff: Synderlige anatomiske og medicinske Tildragelser her i Landet, i Midten af
det syttende Aarhundrede, hvoraf nogle tillige bidrage til Tidernes Skildring. Uddragne
af Thomae Bartholini Historiarum anatomicarum et medicarum rariorum Centuriae

1-6 1654-1661. Journal for Politik, Natur- og Menneske-Kundskab 1828, s. 106-108 og's. 111.
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I11. 10. Titelbladet til Thomas
Bartholins Historiarum anatomica-
rum rariorum Centuria I et II, Kg-
benhavn 1654. Den latinske tekst
under dgdningehovedet lyder:
“Trykt hos universitetsbogtryk-
ker [Melchior] Martzan. Peder
Haubolds Forlag.” Vaerket bestar
af 6 centurier, der hver rummer
100 historier. Det udkom i 3 bind
med hver 2 centurier i henholds-
vis 1654, 1657 og 1661. Kobber-
stik udfgrt af Albert Haelwegh
(1620-1673). (Det Kongelige Bib-
liotek)

Rasmus Bartholin (1625-1698) og svigersgnnen Holger Jacobaeus (1650-
1701) vil sige Niels Stensen, Ole Borch og anatomen og botanikeren
Simon Paulli (1603-1680). Desuden bidrog en raekke fremtraedende
udenlandske videnskabsfolk med artikler.” Tidsskriftet indeholdt ogsa
brevkorrespondancer, anmeldelser og omtaler af vaesentlige nyudkomne
naturvidenskabelige skrifter, og tidsskriftets internationale betydning
understreges af, at dele af det blev oversat til fransk samtidig med, at
dets indhold blev Igbende omtalt i det engelske tidsskrift Philosophical
Transactions. Men i skeerende kontrast til det serigse indhold er ogsa Acta

% Se Helge Kragh: Fra middelalderlaerdom til Den Nye Videnskab. Dansk Naturviden-
skabs Historie, 1, 2005, s. 215-218 og Gosch, 2, 1, 1878, s. 137-138.
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Medicatyldt med fantasifulde anekdoter om blandt andet et (illustreret)
norsk monster med en obskur kraniefacon, en kvinde med tre bryster,
en lille pige, som kaster frger og andre dyr op, og en ko, som er dregtig
med 30 hundehvalpe.

SUMMARY

JESPER BRANDT ANDERSEN & NIELS W. BRUUN: Tetralogy of Steno-Fallot and Bartholin-
Patau syndrome. A heart malformation and a malformation syndrome first described by Danish
anatomists in the seventeenth century.

The heart malformation tetralogy of Steno-Fallot was first described by the Danish
anatomist Niels Stensen (Nicolaus Steno) (1638-1686) in Thomas Bartholin’s Acta
Medica & Philosophica Ann. 1671 & 1672in 1673, but this was not discovered until 1942.
Stensen’s description was built upon a dissection of a female fetus, which he made dur-
ing his stay in Paris 1664-1665.

We bring the first full Danish translation of Stensen’s Latin text and an analysis of
his description in relation to his contemporaries and the present. Stensen describes
three of the four elements of the tetralogy described in three adult patients by Fallot in
1888, namely ventricular septal defect, pulmonic stenosis and dexteriority of the aorta.
The fact that Stensen does not mention the hypertrophy of the right ventricle may have
two good reasons. Firstly, the difference between the wall thickness of the right and left
ventricles is generally less pronounced in a fetus than after the birth and this would
be expected even more in a heart malformation with overload on the right ventricle.

Secondly, Stensen may have considered the right sided hypertrophy as merely a result
of the three other elements of the tetralogy than as a malformation in itself.

Stensen’s description reveals an impressive knowledge about the circulation of the
blood in the heart of a fetus, and we speculate that he may have been the first in history
to deliver such a precise description, not only of the anatomy and physiology of the
tetralogy of Steno-Fallot, but also of the anatomy and physiology of the blood circula-
tion in the fetal heart. Stensen’s fetus had several other malformations, i.e. cleft lip and
palate, schisis of the abdomen and thorax and syndactyly of the second to fifth fingers
on the left hand. We suggest that the fetus may have had acrofacial dysostosis 1 (Nager
syndrome), which is caused by a mutation on chromosome 1q21.2.

Likewise, Stensen’s mentor, the Danish anatomist Thomas Bartholin (1616-1680),
was the first to describe a case report of the Bartholin-Patau syndrome in his Historiarum
anatomicarum rariorum Centuria IIT & IVin 1657, but this was not discovered until 1960,
the same year as Patau and collaborators showed that this syndrome is caused by trisomy
13. We bring the first full Danish translation of Bartholin’s Latin text with an analysis
in relation to his age and the present.








