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Obere Luftwege 

Anatomisch-physiologische 
Vorbemerkungen 

Die Nasenhaupthohle , die ihr angeschlossenen Ne
benhohlen und der Rachen (Nasopharynx) werden zu 
den oberen Luftwegen gerechnet 41 • Sie dienen der 
Grobreinigung der Atemluft 37, v. a. aber ihrer An
feuchtung und Erwfumung. Die Luftstromung in der 
Nasenhohle ist turbulent, die Nebenhohlen werden im 
Nebenstrom beliiftet. Bei Erhohung des normalen 
0,5-2 em H20/l/s betragenden Stromungswiderstan
des, z. B. durch Schleirnhautschwellung und Sekret
verstopfung, oder auch bei Septurnfehlstellungen und 
dgl. wird die normale Nasenatmung durch Ubergang 
zur Mundatmung umgangen; der Grenzwiderstands
wert liegt bei etwa 5 em H20/l/s. Die Schutzwirkung 
der Nase fiir die tieferen Luftwege wird damit weitge
hend aufgehoben. 

Nasenhaupthohle 

Sie ist durch das mediane Septum geteilt und wird in 
beiden Halften durch die Nasenmuscheln in drei Na
sengiinge gegliedert, in deren unteren der Triinenna
senkanal miindet. Drei Regionen mit unterschiedli
cher Schleirnhautausstattung werden unterschieden 35: 

• die Regio vestibularis bildet den unteren vorderen 
Teil, der von Plattenepithel ausgekleidet wird und 
die Vibrissen und Talgdriisen enthalt, 

• die Regio respiratoria als Hauptteil mit respiratori
schem Epithel (I> S. 552), seromukosen Driisen, 
einem sehr stark entwickelten GefaBplexus z. T. mit 
Schwellkorperfunktion und lymphatischem Gewebe 
besonders im Bereich der Choanen; auch die Na
sennebenhohlen gehoren zu dieser Region und ha
ben gleichen Schleirnhautaufbau. 

• die Regio olfactoria ist auf die Schleirnhaut der ob
ren Muschel, des oberen Septumanteiles und des 
Nasendaches begrenzt; hier enden die Fasem des 
N. olfactorius in den bipolaren Riechzellen, die 
zwischen Stiitzzellen eingebettet sind und ihre 
Fortsatze in eine von den tubularen Bowman-Dru
sen gebildete Sekretschicht tauchen. 

• 1m Nasopharynx wird in unterschiedlichen Antei
len Plattenepithel neben dem mehrreihigen Flim
merepithel gefunden. Die Schleimhaut ist reich mit 
lymphatischem Gewebe ausgestattet, das wie die 
Rachentonsille zu dem Waldeyer-Rachenring ge
rechnet wird. 

Nasennebenhohlen 

Sie entstehen, beginnend mit den Kieferhohlen, im 
2.-3. Fetalmonat durch Aussprossung des Epithels 
der Nasenhohle in das Mesenchym 47. Die unter
schiedliche Intensitat dieses als Pneumatisation be
zeichneten Vorganges fiihrt zu individuell stark wech
selnder Hohlenentwicklung. 
• KieferhOhlen: Sie sind die groBten Hohlen von je 

ca. 15 cm3 Volumen, ihre Miindung erfolgt in den 
mittleren Nasengang. 

• Stimhohlen: Sie entwicklen sich am spatesten und 
zeigen die starksten individuellen Variationen, sie 
miinden iiber den Canalis nasofrontalis ebenfalls 
in den mittleren Nasengang. 

• Die zwischen Nase und Orbita entwickelten Sieb
beinzellen bestehen aus ungleich groBen kommuni
zierenden Hohlraumen. Sie miinden teils in den 
mittleren, teils in den oberen Nasengang. 

• KeilbeinhOhlen: Sie bilden einen abgetrennten Teil 
der Hinterwand und der Nasenhaupthohle und 
miinden in den oberen Nasengang. 

on pmktl her Bed utung isl die nur chmale 
crbindung IU d r a nhaupthohlc 4 ', 0 daB s, 

lumal b i enllundli h r chI imhaul\ hwcllung. 
IU elll m wcitgch 'nden chluB mil t,k,,'('f\fog
I/ariol/ und Empyt' lIIhildulIg kommen kann. DI' 
Komplikall nen nl/iindlich r Pr l .,., rden 
durch dIe a h aI'S haft liehung n ( rbira. 
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Die LymphgefiiJ3e vereinigen sich im Choanalbereich. 
Die Lymphe wird den retropharyngealen und oberen 
zervikalen 'Lymphknoten zugefiihrt. Von Bedeutung 
sind weiterhin die iiber die perineuralen Scheiden des 
N. olfactorius bestehenden Lymphverbindungen zum 
Subarachnoidalraum. 

Mit der von Graff angegebenen Technik der sog. 
groJ3en Halssektion laBt sich eine Ubersicht iiber die 
oberen Luftwege gewinnen 28. 

Fehlbildungen 

• Schwere Mij3bildungen der Nase gehen oft mit Ent
wicklungssWrungen des Gehims einher 48 . Bei Sieb
beindefekten kommt es zur intranasalen Enzephalo
zele, bei der meist zugleich die Nasenwurzel verbrei-



tert ist. Bei der Arhinenzephalie fehlen die Nn. olfac
torii, Riechhirn und Nase sind fehlgebildet 35 . Bei der 
Aprosopie fehlen Nase und Riechhim vollig. 

• Eine weitere Fehlbildungsursache sind St6rungen 
bei der Entwicklung und Vereinigung von Stim
und Oberkieferfortsatzen. Hier kann es zur Bildung 
von medianen oder lateralen Nasenspalten, Nasenfi
steln und Zysten komrnen, die Flimrner- oder Platte
nepithel tragen 18. Hierzu gehoren auch die Nasoal
veolarzysten, die sich zum Nasenvorhof oder mund
warts ausdehnen 34 . Schwere St6rungen konnen zu 
Nasenverdopplung oder zu doppel- oder einseitigen 
riisselartigen Deformationen (Proboscis) fuhren . 

• Defonnationen des vorderen Septumanteiles (De
viatio septi) sind sehr haufig, gewohnlich aber 
ohne funktionelle Bedeutung. Die Anlage der Ne
benhOhlen unterliegt starken individuellen Variatio
nen. Pneumatisationshemmungen fuhren zur Hypo
plasie und Aplasie, bei iiberstarker Pneumatisation 
konnen sich die Hohlen bis in die laterale Orbital
wand, die Keilbeinfliigel oder das Nasenbein vor
schieben 60 . 

Ais weitere wichtige Fehlbildung ist 
• die Choanalatresie zu nennen, die in ihrer typi

schen Form ofter mit anderweitigen Fehlbildungen 
des Gesichtsschadels, besonders auch mit Arrhin
enzephalie, verbunden ist 24•35 . Der meist doppelsei
tige, oft vollstandige VerschluB ist angeboren, ofter 
familiar-erblich. Die VerschluBplatten sind meist 
bindegewebig-knochern. Die sehr viel selteneren 
atypischen Choanalatresien sowie endonasale und 
anteriore Nasenatresien und Synechien sind durch
weg bindegewebig und beruhen auf erworbener 
narbiger Grundlage. 

• Atresien des Tranennasenganges, der normalerwei
se im 8. Fetalmonat durchgangig wird, konnen sich 
durch eine blasige Vorwolbung in den unteren Na
sengang bemerkbar machen und Ursache einer an
geborenen Tranensackentziindung sein 35 . 

Kreislaufstorungen 

Odem, Hyperomie, Anomie 

Odeme der Nasenschleimhaut treten v. a. bei entziind
lichen Prozessen auf. Eine Kongestionierung (passive 
Hyperamie) komrnt v. a. bei Herzinsuffizienz vor. 
Eine Anamie findet sich bei ortlicher Kalteeinwirkung 
oder vasokonstriktiver Medikation sowie bei allgemei
ner Anamie. Schwellungszustande der Schleimhaute 
werden vielfach durch regulative aktive Hyperiimien 
herbeigefiihrt. Ganz allgemein unterliegt die Schleim
hautdurchblutung zahlreichen regulativen neuralen 
und hormonalen Einfliissen. Der BlutzufluB erfolgt 
von Asten der Aa. carotis interna und extern a, der 
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AbfluB erfolgt iiber V. facial is, V. ophthalmica und 
Vv. maxillares 46• 

Nasenbluten (Epistaxis) 

Nasenbluten ist die hiiufigste KreislaufstOrung. Es 
kann vereinzelt lebensgefahrliches AusmaB anneh
men. Bei etwa 90% aller Falle handelt es sich urn 
eine Arrosionsblutung mehr oder weniger banaler Ur
sache aus dem Locus Kiesselbachii (Abb. 6.1), einem 
dichten Kapillargeflecht am vorderen unteren Septum 
(auch als Little-Stelle bezeichnet); in manchen Fallen 
kann es Hinweis auf Tumoren oder innere Erkrankun
gen sein. Nach der Ursache sind zu unterscheiden 35: 

• Nasenbluten aus lokaler Ursache wie Trauma, Po
lypen, Tumoren, Teleangiektasien u. a. , 

• symptomatisches Nasenbluten bei fieberhaften Er
krankungen, insbesondere Infektionen mit Alterati
on der Nasenschleimhaut, Nierenkrankheiten, Arte
riosklerose und Hypertonie, BIuterkrankungen, 
Diabetes u. a. , aber auch bei Menstruation und hor
monalen St6rungen, 

• essen tie lies Nasenbluten bei dem M. Rendu-Osler 
(Teleangiectasia haemorrhagica), bei dem es schon 
in der Kindheit, oft jahreszeitlich an Friihjahr und 
Herbst gebunden, noch vor der sichtbar in Erschei
nung tretenden Angiomatose beobachtet wird. In 
der Nasenschleimhaut sind dann zahlreiche ektati
sche GefaBraume in z. T. knauelartiger Verdichtung 
sowie Wandveranderungen an den groBeren Gefa
Ben und entziindliche Begleitreaktionen zu finden 16. 

Rhinitis 

Unspezifische Rhinitis 

Pathogenese. Entziindliche Reize sowie Antigen-An
tikorperreaktionen setzen EntZiindungsmediatoren 

Abb. 6.1. Locus Kiesselbachii. Dichtes GefaBgeflecht im vorde
ren unteren Septumbereich. H.E. 30: I 



528 Obere Luftwege 

(Histamin, Bradykinin, Leukotriene) und iiber die 
Reizung terminaler sensorischer Rezeptoren Neuro
peptide (z. B. Substanz P) frei, die zu vaskularen Re
aktionen mit Kongestion, Transsudation und Odem
bildung sowie Stimulation der Schleimdriisen mit ver
starkter Schleimsekretion fuhren 61. Die dadurch be
dingte Schleirnhautschwellung und Sekretverlegungen 
fuhren zur Blockade der Nasenatmung . Zytologische 
Praparationen von Abstrichen der Nasenschleirnhaut 
ermoglichen eine Differenzierung verschiedener Ent
ziindungsformen 14. Uber zentralnervose Reflexe kon
nen Zirkulations- und Sekretionsstbrungen auch in 
den tieferen Luftwegen ausgelOst werden 61 . 

Akute Rhinitis 

• Rhinitis catarrhalis: Sie beginnt mit einer Zirkulati
onsstorung und starken Schleimhautschwellung, 
der alsbald die reichliche Absonderung eines seros
schleimigen Sekrets folgt, die der Erkrankung den 
Namen gegeben hat. Oft folgt ein schleimig-eitri
ges Stadium. 

Ursache konnen Infektionen, allergische Reak
tionen oder auch chemische oder physikalische 
Schleimhautreize sein. Etwa 90% der FaIle beruhen 
auf Virusinfektionen, die oft mehrfach im Jahr auf
treten und insgesamt fast 2/3 aller Erkrankungen 
ausmachen 27.35.50.56. 

• Infektioser Schnupfen (Koryza): Er beruht auf einer 
Virusinfektion, v. a. durch Rhinoviren, dane ben 
durch Influenza- und Parainfluenzaviren, Adenovi
ren, Coxsackie A 21, RS-Virus. 

Innerhalb der ersten Tage wird das Flimmerepithel 
der Regio respiratoria weitgehend zerstort; im Sekret 
werden abgestoBene Epithelien, teilweise mit Ein
schluBkorperchen, nachweisbar. Damit wird einer 
sekundaren bakteriellen Besiedlung der Weg berei
tet, wobei Pneumokokken, Strepto- und Staphylo
kokken sowie H. influenzae am haufigsten vorkom
men 15. Mit der bakteriellen Superinfektion wird das 
Sekret eitrig. Die Infektion pflegt nach etwa 1 Wo
che unter Regeneration des Epithels abzuklingen. 

Wichtigste Komplikation ist die Ausbreitung der 
Infektion auf die NebenhOhlen . Schwere Lasionen 
konnen auch die Riechzellen der Regio olfactoria 
zerstoren. 

Wenn auch die iru infektion da ... eOls heidcnde 
l ~ reignis dar...lellt . 0 chemt IU Ihrer Ilaftllllg ehr 
haufig cin ·clIl:htigkeil - oder Kiilterci, bci/utra
gen. del renektori che Ilrkulallon'ltirungen in der 
. chleimhaul lUr f'olgc hal Die. cr Zu. ammenhang 
komml in der Be/eichung .rkiiltllngskrankheit 
oder .. common cold" IUIll Au druck \ 

• Schnupfen als Begleiterscheinung tritt - ahnlich 
wie die sog. Ausscheidungsbronchitis (I> S. 561) -

bei verschiedenen Viruserkrankungen und bakteri
ellen Infektionskrankheiten oft als Initialerschei
nung auf (Masem, Grippe, Windpocken, Typhus, 
Parathypus, epidemische Meningitis u. a). 

• Allergisch-neurovaskulare Rhinitiden kommen als 
Reaktion auf die verschiedensten Allergene vor. 
Der Heuschnupfen als Pollenallergie tritt jahres
zeitlich, an die Graserbliite gebunden, auf. Andere 
Formen werden durch Mehlallergene (Backerrhini
tis), Tierhaare, verschiedene Hausstaube, Arznei
mittel, nutritive oder auch bakterielle Allergene 
ausgelOst bzw. unterhalten 35 . 

Der AuslOsemechanismus ist der gleiche wie bei 
Asthma (I> S. 575), auch das morphologische Bild 
ist sehr iihnlich. 1m Vordergrund der besonders va
somotorisch gepragten Reaktion stehen eine starke 
seromukose Sekretion und ein akutes SchleimhautO
dem mit Verquellung der Basalmembran und Eosi
nophilie . Immunhistologisch werden im Nasenepi
thel und besonders in der Submukosa eine Ver
mehrung "aktivierter" Eosinophiler und Tryptase
positiver Mastzellen gefunden, wamend sich sonst 
hinsichtlich der Leukozyten, T-Lymphozyten und 
Makrophagen keine Anderungen ergeben 17. 

• Eosinophile nicht-allergische (= pseudoallergische) 
Rhinitis: Sie stelIt eine besondere Form der nicht
allergischen Rhinitiden dar und ist durch eine star
ke Eosinophilie gekennzeichnet. Negative Allergie
anarnnese, Hauttests und IgE-Titer sowie zytolo
gisch der Mangel der IgE-tragender Zellen ermog
lichen die Differentialdiagnose. Die pseudoalIergi
sche Rhinitis solI etwa 15% der Rhinitiden au sma
chen; sie ist besonders haufig mit der Entwicklung 
von Polypen verbunden und reagiert auf lokale Ap
plikation von Kortikoiden besser als die faIle alIer
gischer Rhinitis 45 . 

• Spezielle bakterielle Infektionen sind die eitrige 
Rhinitis gonorrhoica, die zusammen mit der gonor
rhoischen Konjunktivitis von infizierten Miittem 
auf das Neugeborene iibertragen werden kann, und 
die diphtherische Rhinitis, ebenfalls vorwiegend 
bei Neugeborenen und Sauglingen mit teils seros
eitriger, teils pseudomembranoser oder auch ulzero
ser Entziindung. 

Chronische Rhinitis 

Atiologie, Pathogenese. Chronische Rhinitiden kon
nen durch wiederholte aktute Infektionen oder lang
dauemde Reizzustande hervorgerufen werden, wobei 
sich haufiger Septumdeviationen, Hyperplasien der 
Rachenmandel (Adenoide) oder auch chronische Si
nusitiden begiinstigend auswirken . 

Klassifikation. Die chronische Rhinitis tritt in hyper
plastischer und atropischer Form auf7. 26.35: 
• Chronische hyperplastische Rhinitis: Sie entwickelt 

sich haufig aus der allergischen Rhinitis. Das chro
nische Schleirnhautbdem fuhrt zur Verdichtung und 



Vermehrung des bindegewebigen Stromas. Oft 
kommt es auch· zur Bildung sog. (hyperplastischer) 
Schleimhautpolypen, deren glasig erscheinendes 
Stroma hochgradig Odemisiert ist. Das oft vermehrt 
becherzellhaltige Epithel kann im Kuppenbereich 
durch eine Plattenepithelmetaplasie ersetzt sein. 
Bei den mehr infektios gepdigten Formen stehen 
lympho-plasmazelluliire Infiltrate, Fibrosierungen 
und die Entwicklung kleiner Lymphfolikel im Vor
dergrund. Die Schleimdriisen konnen in der Fibro
se zystisch umgewandelt werden. 

• Rhinitis sicca anterior: Sie gehort zu den atrophi
schen Entziindungsformen und ist vorwiegend im 
Bereich des knorpeligen Septumanteiles lokalisiert. 
Die Schleimhautatrophie geht mit Driisenschwund 
einher. Auf Erosionen bilden sich Borken, spater 
kann es auch zu tieferreichenden Ulzerationen 
kommen. Durch Traumen (bohrender Finger) 
kommt es zur Bildung sog. blutender Septumpoly
pen (teleangiektatische Granulome). Chronische 
Reize, Staubbelastungen durch Kalk, Chromat, Ar
sen 52, auch Kokainschnupfen sind die haufigeren 
Ursachen. Der ProzeB kann zur Septumpeiforation 
fiihren. 

• Rhinitis chronica simplex: Sie ist eine chronische 
Rhinitis ohne wesentliche Dickenanderung der 
Schleimhaut. Die seltene Veranderung wird vorwie
gend in der Pubertiitszeit gefunden, so daB hormo
nale Einfliisse diskutiert werden. Bei nur geringen 
entziindlichen Infiltraten gilt der Ersatz des Flim
merepithels durch hochprismatische undifferenzier
te Zellen als charakteristisch. 

• Rhinitis atrophicans: Bei der Rhinitis atrophicans 
simplex besteht eine hochgradige Atrophie und zell
arme Fibrose, die Driisen sind weitgehend ge
schwunden, es besteht eine Plattenepithelmetapla
sie. Der ProzeB solI sich "primar-chronisch" ent
wicklen konnen. Eine besondere, heute selten ge
wordene Form ist die 

• Rhinitis atrophicans foetida (Oziina), bei der es zur 
Bildung eines siiBlich-faulig riechenden Sekrets 
kommt. Diese Form wird vorwiegend bei Frauen 
beobachtet und beginnt haufig Z. Z. der Pubertat; 
ihre Atiologie ist unklar, auch die Beziehungen 
zwischen beiden Rhinitisformen sind strittig 35. Fa
miliare Haufung der Ozana wurde beobachtet. 

• Zur Austrocknung und Atrophie der Nasenschleim
haut kann es auch im Rahmen des Sjogren
Syndroms (Dakryosialoadenopathia atrophicans) 
kommen 26 ([> Bd. 2, S. 59). 

Spezifische Rhinitis 

Tuberkulose 

• Hliufigste Form ist der Schleimhautlupus, der ge
wohnlich an der Grenze zur auBeren Haut beginnt 
und im Gegensatz zu der vorwiegend kanalikular 

Rhinitis 529 

entstehenden Kehlkopftuberkulose dem Formen
kreis der hiimatogenen Streutuberkulose zuzuord
nen ist J3. Haufig besteht eine Kombination mit ei
nem Lupus der Gesichtshaut. Es bilden sich Tuber
kel, die spater das Epithel durchbrechen und durch 
Zerfall der kasigen Nekrosen zur Geschwiirsbil
dung fiihren 22.26,35. Die Ausbreitung erfolgt iiber
wiegend im Bereich des Septums und der unteren 
Nasenmuschel. So entstehen ausgedehnte Zersto
rungen der Schleimhaut und des knorpeligen Sep
tums (" Totenkopfgesicht"). 

• Isolierte Tuberkulome, die in polyposer Form auf
treten, sind sehr selten. 

• Haufiger wird der Triinennasengang mit betroffen. 
Eine Ausbreitung auf die NebenhOhlen tritt nur sel
ten ein. Insgesamt ist die Erkrankung in den medi
zinisch gut versorgten Landern selten geworden. 

Sarkoidose 

Sie kann ebenfalls die Nasenschleimhaut befallen. Es 
bilden sich die typischen nicht verkasenden Granu
lome. 1m Abheilungsstadium kommt es zur Vemar
bund mit Stenosierungen 35• Eine chronische atrophi
sche Rhinitis kann gleichzeitig bestehen. 

Lues 

Auch die Syphilis ist selten geworden. 
• Die Coryza syphilitica gehOrt zur konnatalen Sy

philis. Histologisch besteht eine lymphozytare In
filtration mit oberflachlichen Ulzerationen. 

• Die gummose Form des Erwachsenen fiihrt zur 
Zerstorung des Nasenseptums, wobei durch Einsin
ken der Nasenwurzel die Sattelnase entsteht. Die 
bioptische Differentialdiagnose zur Tuberkulose 
kann schwierig sein 7. Es finden sich nekrotisch 
zerfallende epitheloidzellige Granulationen, reich
lich Plasmazellen und Intimaproliferationen an den 
kleinen Venen. 

Lepra 

Sie kommt in allen ihren Formen, am hliufigsten aber 
in der bakterienarmen tuberkuliden Form vor 26,35. Die 
lepromatose Form ist besonders im Zentrum bakteri
enreich (Mycobacterium leprae; Ziehl-Neelsen-Far
bung). Die sog. Leprazellen (Virchow-Zellen, Pseudo
xanthomzellen) haben ein reichliches feinwabig aufge
helltes Zytoplasma mit Randstellung des chromatin
dichten Kernes. In anderen Fallen treten nur uncha
rakteristische chronisch-entziindliche Veriinderungen 
auf. 

Rhinosklerom 

• Die Krankheit beginnt als uncharakteristische gra
nulierende Entziindung mit derben Infiltraten im 
Bereich der N asenlocher. Der ProzeB kann sich 
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mundwiirts, auf die Nasenjlagel und auch zu den 
Augenlidem sowie intranasal und bis in die tieJen 
Luftwege ausdehnen. 

• 1m 2. Stadium treten die charakteristischen Miku
licz-Zellen, deren schaumig-wabiges Zytoplasma 
reichlich Bakterien enthaIt (Klebsiella rhinosclero
matis; grampositiv), zwischen den plasmazellrei
chen Infiltraten auf. 

• 1m 3. Stadium kommt es, oft nach Ausbildung lap
piger geschwulstartiger Wucherungen, zur groben 
sklerosierenden Vemarbung. 

Wegener-Granulomatose 

Atiologie, Pathogenese, Epidemiologie. Die Erkran
kung 57,58 verUiuft als oft im Bereich der oberen Luft
wege beginnende, spater generalisierte nekrotisierende 
Angiitis (vermutlich Immunvaskulitis), moglicherwei
se ausgelOst durch ein aus einer Luftwegsinfektion 
stammendes Allergen. Sie ist selten und tritt am hau
figsten im 4. und 5. Lebensjahrzehnt auf5,19,35. Diffe
rentialdiagnostisch ist sie gegeniiber den ebenfalls im 
Nasenbereich beginnenden und unter einem recht ahn
lichen morphologischen Bild und ahnlichen klini
schen Erscheinungen verlaufenden Granuloma gan
graenescens 36 (auch als "lethal midline granuloma", 
"progressives malignes Granulom" bezeichnet) abzu
grenzen ([> unten). 

Klinik, Morphologie. Der Beginn ist unspezifisch, fie
berhaft; etwa zwei Drittel der Falle beginnen im obe
ren Respirationstrakt, in etwa einem Drittel handelt 
es sich urn die limitierte pulmonale Form 5 ([> 
S.644). Oft kann die Diagnose erst nach wiederhol
ten Biopsien aus der Nase gestellt werden. Der Nach
weis antineutrophiler zytoplasmatischer Antikorper 
(cANCA) hat die diagnostischen Moglichkeiten we
sentlich verbessert5,29.40. 

Morphologisch entwickeln sich zur Nekrose nei
gende Granulome aus Epitheloidzellen, Riesenzellen 
des Fremdkorper- oder Langhans-Typus, Lymphozy
ten, Plasmazellen und Eosinophilen, an mittleren und 
kleinen Arterien und kleinen Venen sind proliferative 
und nekrotisierende entziindliche Veranderungen 
nachweisbar. Es bilden sich Schleimhautgeschwiire, 
die in der Nase zu Knorpel- und Knochenzerfall fiih
ren konnen. Auch die pulmonalen ([> S. 644) und bei 
Generalisation spater auch in allen Organen auftreten
den Herde sind ahnlich aufgebaut. Die meist spat ein
setzende Nierenerkrankung, eine proliferative Glome
rulitis und granulomatose Periglomerulitis, bestimmt 
haufig den Krankheitsverlauf5,30. 

Verlauf, Prognose. Unbehandelt ist die Prognose aus
gesprochen ungiinstig. Kortikoide und Zyklophospha
mid haben einen entscheidenden therapeutischen Fort
schritt gebracht 5, 20. 

Granuloma gangraenescens 

Atiologie, Pathogenese. Der ProzeB wird als granu
lomartige oder blastomatose Retikulose (malignes 
Granulom) gedeutet. 

Klinik. Die Krankheit beginnt nach einem oft langen 
Vorstadium unspezifischer Entziindung mit einer herd
Jormigen Induration im Bereich des Vestibulums, 
Septums oder einer Nasenmuschel. Nasenbluten ist 
ein haufiges friihes Symptom des beginnenden Zeifal
les, der sich auf Knorpel und Knochen des Nasenge
riistes, Gaumens, der Nebenhohlen und des Oberkie
Jers ausbreitet. Die bakterielle Besiedelung ist sekun
dar. Auch der KehlkopJ und die Trachea konnen mit
beteiligt sein. Pulmonale Herdbildungen diirften am 
ehesten aus Aspirationen von nekrotischem Material 
stammen. 

Morphologie. Mikroskopisch treten Retikulumzell
proliferationen zwischen dichten lymphoplasmazellu
laren Infiltraten hervor; auch sollen teilweise Riesenz
ellen des Stemberg-Typus aliftreten, doch handelt es 
sich dabei moglicherweise urn FaIle von Lymphogra
nulomatose, die unter dem Bild des Granuloma gan
graenescens verlaufen. Beziehungen zu einer Angiitis 
bestehen nicht. 

Verlauf, Prognose. Blutungen aus arrodierten Gefa
Ben und Lungengangran sind die haufigsten Todesur
sachen. 

Weitere seltene Rhinitiden 

Sonstige seltene granulomatOse und infektiose Pro
zesse ([> Giese 26 und Kohn 35). 

Sinusitis 

Pathogenese. Die Infektion der Nasennebenhohlen 
erfolgt 
• vorwiegend Jortgeleitet, und zwar besonders rhino

gen, seltener dentogen, 
• selten hiimatogen, dann ofter als der Rhinitis koor

dinierte Sinusitis, z. B. bei Infektionskrankheiten. 
Die morphologische EntziindungsJormen sind 

wegen des weitgehend gleichen Schleimhautauf
baues die gleichen wie bei der Rhinitis 26,35. 

Morphologie. Die katarrhalische serose Sinusitis 
(Abb. 6.2a) ist oft Vorstadium der nachfolgenden eit
rigen Sinusitis, bei der gewohnlich ein Bakterienge
misch nachgewiesen wird. Bei den allergisch unter
haltenen Entziindungsformen findet man haufig eben
falls eine starke Eosinophilie bzw. hyaline Verdickung 
der Basalmenbran (Abb. 6.2c). Die chronischen Ent
ziindungen haben eine besondere Neigung zur Ausbil-



Abb. 6.2a-d. Formen der Sinusitis. a Katarrhalische Sinusitis 
mit vermehrter Schleimsekretion und Epitheldesquamation. H.E. 
30: 1. b Chronisches Empyem mit eingedicktem eitrigem InhaIt, 
Kieferhohle. H.E. 30:1. c Chronische Sinusitis, vermutlich auf 
allergischer Basis. Basalmembran (BM) massiv verdickt und 

dung des hyperplastischen Typus mit Bildung ent
ziindlich-hyperplastischer Polypen, die aus den Miin
dungsoffnungen in den Nasengang oder die Choanen 
hineinreichen konnen. Plattenepithelmetaplasien sind 
hiiufig. Die Drusen konnen in der Fibrosierung zy
stisch umgewandelt werden (Abb. 6.2 d). 
• Eine Besonderheit sind die Empyeme (Abb. 6.2b). 

Das stagnierende Sekret und Exsudat kann eindik
ken, gelegentlich gekammert werden. 

• Nekrosen der Schleimhaut und Blutungen konnen 
zur granulierenden Entzundung fiihren, z. T. mit 
kristallinen Cholesterinausfiillungen. 

Komplikationen. Die Entziindung kann lymphogen 
oder direkt auf die knocheme Wand und deren Umge
bung iibergreifen. Mogliche Komplikationen sind: 
• Osteomyelitiden, besonders im Stimbereich und 

Oberkieferknochen, 
• subperiostale Abszesse, Fisteln oder Weichteil

phlegmonen, 
• Orbithalphlegmonen und -abszesse, 
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hyalinisiert. Dberkleidendes Epithel mit vermehrten Becherze1-
len, in der Tunica propria chronisch-entziindliche Zellinfiltratio
nen. H.E. 150:1. d Chronische Sinusitis mit mliBig dichter ent
ziindlicher Zellinfiltration und Fibrosierung, Bildung von 
Schleimdriisenzysten. H.E. 200: 1 

• epi und subdurale Abszesse, eitrige Leptomeningi
tiden und Himabszesse. 

Entziindliche Verschliisse der Sinusostien konnen 
durch Aufstauung des Sekrets zur Bildung von 
• Mukozelen bzw. Mukopyozelen mit starker Auswei

tung der Hohlen fiihren. - Bei Pilzbesiedelung 
kommt es gelegentlich zur Bildung von 

• intrakavitiiren Myzetomen. 

Sinu-bronchiales Syndrom 

Die Bedeutung chronischer Nebenhohleneiterungen in 
der Fokallehre und ggf. als Allergenquelle ist umstrit
ten 35. Das gilt insbesondere auch fiir die Diskussion 
des sog. sinubronchialen Syndroms 39,49,51. Erkrankun
gen von Nase, Nasennebenhohlen, Mittelohr, Pha
rynx, Larynx, Bronchien und Lunge treten besonders 
bei Kindem relativ hiiufig mit Tendenz zu pro- oder 
retrograder Ausbreitung gemeinsam auf. Es liegt aber 
kein eigenstiindiges Krankheitsbild, eher eine "uber-
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geordnete" Systemerkrankung auch unter Beteiligung 
anderer Organe (Allergie, Mukoviszidose, Immunde
fekt, primare zilUire Funktionsstorung) vor39. Ahnli
ches gilt wohl auch im Erwachsenenalter fur die Zu
sammenhange zwischen chronischer Sinusitis, chro
nisch-obstruktiver Lungenerkrankung und endogen 
ausgelOstem Asthma bronchiale, das sinubronchiale 
Syndrom im engeren Sinne. Autoptische Untersuchun
gen zeigen nur bei einem Teil der Patienten morpho
logische Vedinderungen gleicher Art und Schwere an 
den Schleimhauten von Nase, Nasennebenhohle und 
Bronchialsystem 31. 

Gewerbliche Schaden der Nase 
und Nasennebenhohlen 

Die oberen Luftwege sind in erster Linie schiidigen
den inhalierbaren Stoffen ausgesetzt, die aus der be
ruflichen Umwelt stammen. Die praktische Bedeutung 
derartig ausgelOster Schaden bleibt aber hinter den 
Schadigungen der tieferen Luftwege und Lunge zu
ruck 35,52. 

• Anorganische und organische Stiiube: Die Schadi
gung erfolgt mechanisch, haufig auch chemisch 
und wirkt ganz allgemein entziindungserregend. 

Die Folge akuter Einwirkung sind Nies- und Hu
stenreiz, auch Nasenbluten. Die chronische Einwir
kung fuhrt zur Entwicklung chronischer Rhinitiden, 
haufiger der atrophischen Formen. Septumperfora
tionen treten besonders nach Chrom- (Chromat-), 
Arsen- und Aluminiumeinwirkung auf. Etwaige 
Zusammenhange mit der Entstehung von Karzino
men (Berufskrebse) sind besonders nach Einwir
kung von Arsen, Chrom, Nickel und Kohlenwas
serstoffen zu diskutieren. 

• Siiure- und Laugendiimpfe rufen schwere Epithel
schadigungen hervor, die zur flachenhaften Ent
wicklung von Plattenepithelmetaplasien, oft mit 
starkerer Verhomung, fuhren. Gelegentlich kommt 
es zu einer Schadigung des Riechvermogens. 

• Chronische Holzstaubeinwirkung bei Arbeitem in 
Holzberufen kann zur Entwicklung von Adenokar
zinomen fuhren 25. Unter der Nr. 4203 der Liste der 
Berufskrankheiten nach der Verordnung zur 
Anderung der Siebenten Berufskrankheitenverord
nung von 1988 ist das AdenoJsarzinom der Nasen
haupt- und Nasennebenhohlen durch Stiiube von 
Eichen- oder Buchenholz angefuhrt. 1m Jahre 1988 
waren in der Bundesrepublik 24 Falle anerkannt 
und 46 gemeldet. 

• Aerosinusitis: Eine spezielle Schadigung bei Cais
sonarbeitem ist die relativ seltene Aerosinusitis. 
Dabei kann es zu SchleimhautablOsungen und -un
terblutungen kommen. 

Tumoren 

Hinsichtlich der Tumoren der Nase und Nasenneben
hOhlen ergeben sich Uberschneidungen zu den Tumo
ren der MundhOhle (C> Bd 2, Kap 1). Wegen der 
Ausbreitung der Tumoren (Orbita, Schadelbasis, Flii
gelgaumengrube) ist ihr Ausgangspunkt ofter nicht 
mehr sicher feststellbar. Karzinome machen etwa 
4/5 aller bOsartigen Tumoren der Region aus, Miin
ner sind haufiger betroffen, der Altersgipfel liegt 
zwischen 60 und 65 Jahren. Weitere Ubersich
ten 26,32,35,44,55. 

Die vorkommenden Tumoren sind in der Klassifi
kation der WH0 53 (Tabelle 6.1) aufgefuhrt, nur die 
wichtigsten werden hier kurz besprochen. 

Mesenchymale Tumoren 

Benigne mesenchyma Ie Tumoren 

• Die in der Klassifikatioll nicht erwiihnten Fibrome 
sind selten; sie miissen gegen Polypen mit fibro
sem Stroma abgebrenzt werden, gehen vorwiegend 
vom Periost aus und kommen vorwiegend in der 
KieferhOhle vor. 

• Chondrome (lCD-O M-9220/0) entstehen wohl vor
wiegend aus Resten des knorpeligen Primordialkra
niums; als "Hohlenchondrom" wachsen sie in die 
NebenhOhlen vor, konnen aber auch in die Orbita 
und SchadelhOhle einbrechen. 

• Die ebumisierte Form der Osteome (ICD-O M-9180/0) 
ist seltener als das ossifizierende Fibrom (ICD-O M-
9262/0), das besonders im Oberkieferbereich gegen
iiber der fibrosen Dysplasie abzugrenzen ist. 
Osteome konnen nach ZerstOrung ihres Stieles als 
"tote Osteome" frei in der Hohle liegen. 

• Hiimangiome (ICD-O M-9120/0), die haufiger als 
sog. blutender Septumpolyp nach Ulzeration der 
iiberkleidenden Schleirnhaut auftreten, miissen ge
gen Angiogranulome (Granuloma teleangiectaticum 
(SNOMED M-44000» abgegrenzt werden (M. Rendu
Osler, C> S. 527). 

• Hiimangioperizytome (ICD-O M-91S0/0) sind selten, 
ein biologisch unterschiedliches Verhalten wird be
schrieben, bei Lokalisation im Sinusbereich soIl 
die Prognose besser als bei anderweitigen Lokalisa
tionen sein 21. 

• Myxome (ICD-O M-8840/0) bzw. Myxofibrome (ICD-O 
M-88ll/0), die gegen Polypen mit myxomatOsem 
Stroma abzugrenzen sind, konnen ausgesprochen 
expansiv wachsen und in die Orbita einbrechen. 

Juveniles Nasen-Rachen-Fibrom 
(lCD-O M-9160/0) 

Epidemiologie, Atiologie. Das sog. juvenile Nasen
Rachen-Fibrom (Angiofibrom, Basalfibroid) befallt 
ganz iiberwiegend das miinnliche Geschlecht zwi-
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Tabelle 6.1. WHO-KlassifIkation der Tumoren von Nase und Nasennebenhohlen. (Shanmugaratnam u. Sobin 53) 

Nase, Nasennebenhohlen 

I. Epitheliale Tumoren 

II. Tumoren der Weichgewebe 

Ill. Tumoren von Knochen und Knorpel 

IV. Tumoren des lymphatischen und 
hiimatopoetischen Gewebes 

Gutartig 

* Papillom, plattenepithelial 
* "Transitional"-Papillom 

a) invertiert, b) exophytisch 
* Adenom 
Oxyphiles Adenom (Onkozytom) 
Pleomorphes Adenom (Mischtumor) 

* Hiimangiom 
Hiimangioperizytom 
NeurofIbrom 
Neurilemmom (Schwannom) 

* Myxom 
Fibroxanthom (fIbrotisches Histiozytom) 
Sonstiges 

*Chondrom 
*Osteom 

OssifIzierendes Fibrom 

* (ExtramedulHires soli tares 
Plasmozytom, Plasmazellgranulom?) 

Bosartig 

* Plattenepithelkarzinom 
* Verrukoses Karzinom 
* Spindelzellkarzinom "Transitional"

Karzinom 
* Adenokarzinom 

Muzinoses Adenokarzinom 
* Adenoid-zystisches Karzinom 

Mukoepidermoides Karzinom 

Malignes Hiimangioperizytom 
* Fibrosarkom 

Rhabdomyosarkom 
Neurogenes Sarkom 
(malignes Schwannom) 
Malignes Fibroxanthom 

Chondrosarkom 
Osteosarkom 

Maligne Lymphome: 
Lymphosarkom 

* Burkitt-Tumor 
* Retikulosarkom 
* Plasmozytom 

M. Hodgkin 

V. Verschiedene Tumoren * Teratom * Malignes Melanom 
Meningiom * Olfaktorisch-neurogener Tumor 
Melanotischer neuroektodermaler Tumor (Asthesioneurogener Tumor) 

VI. Metastasen 

VII. UnklassifIzierte Tumoren 
Speziell Nasopharynx * Juveniles AngiofIbrom 

Paragangliom (Chemodektom) 
Hypophysenadenom 

Chordom 
Kraniopharyngiom 

* 1m Text besprochen 

schen 10 und 25 lahren und tritt in neuerer Zeit an
scheinend seltener auf. Die Geschlechtsdisposition' 
und die Bindung an das Pubertiitsalter legen nahe, 
daB es sich urn einen hormonal gesteuerten, nicht au
tonomen Wachstumsprozej3 handelt. 

Morphologie. Makroskopisch. Der Tumor geht yom 
Periost der knochernen Wand des Nasen-Rachen-Rau
mes aus und kann im Zuge seines Wachstums diesen, 
die Nasengange und Nebenhohlen weitgehend ausfiil
len, auch zu Gesichtsdeformationen ruhren und in die 
Orbita oder SchiidelhOhle einbrechen. 

Mikroskopisch besteht of ein besonderes Wachs
tumsmuster 54• Unter einer myxoid-fibrosen subepithe
lialen Zone liegt eine proliferierende kapillar-fibrobla
stische Kambiumschicht, waruend in der Hauptschicht 
sinusiihnliche GefaBknauele mit fibroser Komponente 
und z. T. glatter Muskulatur, aber ohne Elastika vorherr
schen; daneben kommen mit dem Alter zunehmend fib
rose Herde mit Hyalinisierungen vor. Maligne Entar-

tung ist sehr selten, Rezidive kommen gelegentlich 
vor. Die Wachstumsphase endet gewohnlich mit Ab
schluB des Schadelwachstums, es kann zu regressiven 
Veranderungen und zur Ruckbildung kommen. 

Sarkome 
(I(D-O M-8800/3) 

Unter den bosartigen mesenchymalen Tumoren kom
men die Sarkome als Fibrosarkome (ICD-O M-8810/3) 
und Myxosarkome (ICD-O M-8840/3) nur recht selten 
vor. Bei den Chondro- (ICD-O M-9220/3) und Osteosarko
men (ICD-O M-9180/3) kann sich besonders in kleinen 
Biopsien die Differentialdiagnose zum reparativen 
Riesenzellgranulom ("brauner Tumor") (SNOMED M-
44110) ergeben, das wiederum gegen den in den Kie
fern sehr seltenen echten Riesenzelltumor (ICD-O M-
925111) abzugrenzen ist. 
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Maligne Lymphome 
(ICO-O M-9590/3) 

Unter 1 % aller malignen Lymphome sind im Bereich 
der Nase und Nasennebenhohlen lokalisiert. Angaben 
iiber das GeschlechterverhaItnis und das durchschnitt
liche Lebensalter variieren erheblich, ebenso die An
gaben iiber das relative Uberwiegen von B- oder T
Lymphozyten 23,38. 1m Kieler Lymphknotenregister 
machten die B-Zellymphome etwa 80% aus, darunter 
zentroblastische, plasmozytische, immunoblastische 
Lymphome, Burkitt-Lymphome und sonstige in ab
nehmender Reihenfolge; etwa 12% waren nicht klas
sijizierbar23 • Ausgepragte Angiozentrizitiit mit Infil
tration und Zerstorung der GefaBwande ist fUr die T
Zellymphome charakteristisch. Die Prognose ist insge
samt schlecht, selbst in den Stadien I und II betragt 
die 5-1ahres-Oberlebenszeit 55%, bei fortgeschrittene
ren Fallen nur 17% 38. 

• Die immunoblastischen malignen Lymphome (frii
her Retikulumzellsarkome) (ICD-O M-9684/3) kom
men im Nasen-Rachen-Raum hiiufiger vor. Sie 
wachsen rasch und neigen zum Zerfal!. Die Dif.fe
rentialdiagnose gegeniiber soliden undifferenzierten 
Karzinomen kann schwierig sein. Beziehungen 
zum malignen Granulom (Granuloma gangraenes
cens C> S.530), das in der WHO-Klassiftkation 
bei den tumoriihnlichen Lasionen aufgefUhrt wird, 
werden diskutiert. Die Dif.ferentialdiagnose kann 
bei starker begleitender Entziindung sehr schwierig 
sein. 

• Der Burkitt-Tumor (ICD-O M-9687/3) befaIlt vorwie
gend Kinder, wachst rasch und neigt zu Zerfall mit 
schwersten Gewebezerstorungen. 

• Extramedulliire Plasmozytome (ICD-O M-973113) ha
ben hauftger ihren Sitz in der Nasenschleimhaut. 
Sie werden von der WHO bei den malignen Lym
phomen gefUhrt. Wenn auch bei einem offenbar 
groBen Teil der Kranken spater weitere Herde sy
stemischer Ausbreitung auftreten, scheint es doch 
isoliert bleibende FaIle zu geben, die als solitiire 
(benigne) extramedulliire Plasmozytome aufgefaBt 
werden. Bei diesen werden im iibrigen ebenfalls 
Amyloidablagerungen im Stroma beobachtet, die 
bei den "amyloid deposits" (aIlerdings vorwiegend 
im Larynx) ganz im Vordergrund stehen. Hier erge
ben sich Uberschneidungen mit dem sog. Plasma
zellgranulom (SNOMED M-43060) der WHO-Klassi
fIkation und ulzerierten, starker entziindlich iiberla
gerten Plasmozytomen, die ohne Anwendung im
munhistochemischer und molekularbiologischer 
Methoden oft schwierig gegeniiber einer schweren 
plasmazeIlreichen Entziindung abzugrenzen sind. 

Epitheliale Tumoren 

Papillome 
(ICO-O M-8050/0) 

• Unter den gutartigen epithelialen Tumoren miissen 
die echten plattenepithelialen Papillome (Fibro
epitheliome) gegen papilliire Hyperplasien abge
grenzt werden. Sie gleichen den Papillomen des 
Larynx und Tracheobronchialbaumes (C> S.543), 
sind aber im Nasen- und Nasennebenhohlenbereich 
mit Ausnahme des Vestibulum nasi recht selten. 
Maligne Entartung solI bei Mannem hiiuftger sein. 

• Die "Transitional"-Papillome (lCD-O M-8120/0) 
werden (wie auch ihre karzinomatOse Form) als 
spezieIle Neoplasien des respiratorischen Epithels 
bezeichnet. 

• Die invertierte Form (lCD-O M-8053/0) muB gegen 
infiltratives karzinomatoses Wachstum differenziert 
werden. 

Sonstige benigne epithelia Ie Tumoren 

Adenome (lCD-O M-8140/0) sind im ganzen selten. Epi
dermoide (auch als "echte Cholesteatome" bezeich
net), Dermoidzysten und Teratome (lCD-O M-9080/1) 
kommen vorwiegend im Bereich der Stimhohle, V. a. 
im Stirnbein, vor. Die zystischen Formen konnen sehr 
groB werden und zu starken Deformationen fUhren. 
• Adamantinome (ICD-O M-931O/0) und sonstige den 

Zahnanlagen zuzuordnende Tumoren C> Bd. 2, 
Kap. 1. 

• Onkozytome (ICD-O M-8290/0) konnen gelegentlich 
ortlich invasiv wachsen 42. 

Karzinome 
(lCO-O M-801 0/3) 

Epidemiologie. Die Hauftgkeitsangaben liegen bei 1-
2% aller bOsartigen Geschwiilste 32,35; in der Sammel
statistik der friiheren DDR aus 1959 machten sie aber 
nur 0,2% aus 7. Karzinome sind die hiiufigsten malig
nen Tumoren im HNO-Bereich. Sie treten bei Man
nem und Frauen unter Bevorzugung des hoheren Le
bensalters nahezu gleich hauftg auf. 

Atiologie, Pathogenese. Eine spezieIle Atiologie ist 
nicht bekannt (zur Frage Berufskrebs der Nase C> 
S. 672; BK Nr. 4203). Beziehungen zu chronischen 
Entziindungen als moglichem kokarzinogenem Faktor 
sind umstritten, ebenso die Beziehungen zu Metapla
sie und Dysplasie. Nach der geographischen Vertei
lung soIlen Nasenkarzinome in China und Ostasien 
hauftger als in Europa und den USA auftreten. 

Lokalisation. Nach der Lokalisation gehen die Karzi
nome am hiiufigsten von den Kieferhohlen aus 
(Abb. 6.3), es folgen die Siebbeinzellen sowie Septum 
und Vestibulum, dort ofter in Form des verrukosen 
Karzinoms. Die Stirnhohlen sind nur selten, die Na-



Abb. 6.3. Fortgeschrittenes Kieferhiihlenkarzinom mit Durch
bruch zur Schadelbasis 

senhaupthohle ist pnmar weniger haufig betroffen. 
Oft bleibt bei fortgeschrittenerem Tumor der Aus
gangspunkt ungewiB. 

Morphologie. Makroskopisch kann die Wuchsform 
diffus-infiltrierend sein, aber auch polypos mit starker 
Neigung zu Ulzeration und Zerfall. 

Mikroskopisch sind die 
• Plattenepithelkarzinome (ICD-O M-S070/3) am hau

figsten, von denen viele kraftig verhomen. 
• Das verrukose plattenepitheliale Karzinom (ICD-O 

M-SOSI/3) ist eine warzenartige Variante mit starker 
vertikaler Faltung, starker para- oder orthokeratoti
scher Verhomung und ausgepragter plumper 
Akanthose, die in eine dicht entziindlich infiltrierte 
Submukosa vorstoBt; der Tumor zeigt oft nur herd
fOrruig vermehrte Mitosen und Zellatypien, er 
wachst stark flachenhaft, lokal destruktiv, setzt 
aber keine Metastasen. 

• Auch das spindelzellige Karzinom (lCD-O M-S074/3) 
ist eine Variante des Plattenepithelkarzinoms mit 
sarkomartigem Wachstum, oft nur gelegentlich 
nachweisbaren Obergangen zu Stachelzellen, mit 
starken Atypien und reichlich Mitosen; es wachst 
meist ausgesprochen polypos und ulzeriert stark. 

• Das nicht verhornende (lCD-O M-S072/3) und das 
undifJerenzierte Karzinom (ICD-O M-S020/3) gehOren 
vorwiegend dem Nasopharynx an ; letzteres wird 
bei einer oft starken nichtneoplastischen lymphozy
taren Infiltration auch als "lymphoepitheliales Kar
zinom " (ICD-O M-SOS2/3) bezeichnet; zumindest 
elektronenmikroskopisch lassen sich Beweise fur 
die letztlich plattenepitheliale Natur fuhren. 

• Das " Transitional "-Karzinom (lCD-O M-SI20/3) geht 
nicht vom Ubergangsepithel aus, es ist eine beson
dere Tumorform des respiratorischen Epithels mit 
herdformiger Plattenepithelmetaplasie und wachst 
oft in geschlossener En-bloc-Form infiltrierend. 
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• Adenokarzinome (lCD-O M-SI40/3) sind seltener; sie 
zeigen ofter papillare Formen, seltener Schleimbil
dung; eine besondere Form ist das 

• adenoid-zystische Karzinom (lCD-O M-S200/3), der 
haufigste vom Driisenepithel abzuleitende bosartige 
Tumor des HNO-Bereiches. Er wurde friiher unter 
der Bezeichnung Zylindrom gewohnlich als semi
maligner Tumor gefuhrt. Morphologisches Kriteri
urn sind die siebartig durchlocherten Tumorstrange 
(kribriformer Wachstumstyp) und das zwischen ih
nen liegende, von der basalen Epithelschicht gebil
dete hyaline Zwischengewebe. Der Tumor wachst 
per continuitatem weit infiltrierend, besonders auch 
in den GefaB- und Nervenscheiden. Er ist deshalb 
nur unter schweren Gewebsverlusten radikal zu 
operieren und neigt in hohem MaGe zu Rezidiven 
aus zuriickgebliebenen Anteilen. Lymphogene und 
hamatogene Metastasen kommen vor, doch sind 
Fernmetastasen selten. 

Verlauf, Prognose. Die Prognose der Karzinome ist 
ungiinstig. Sie werden vielfach spat entdeckt, sind oft 
nur schlecht radikal zu operieren und wachsen 
schnell, wobei sie sich bald in die Orbita oder Schii
delhohle ausbreiten und dann zu schwerwiegenden 
Komplikationen fiihren. 

Grading. Das Grading erfolgt nach dem iiblichen 
Verfahren. Eine TNM-Klassifikation 33 ist nur fur die 
Karzinome ausgearbeitet (UICC 1979/1CD-O 147, Naso
pharynx). Regioniire Lymphknoten sind die zervikalen 
und submandibularen Lymphknoten. Lymphknoten
metastasen bestehen zum Zeitpunkt der Diagnose bei 
24%, Fernmetastasen bei 12% der Falle 32 • 

Sonstige Tumoren 

Malignes Melanom 
(ICD-O M-8720/3) 

Der Tumor ist nicht ganz selten; er macht etwa 2% aller 
bosartigen Tumoren dieses Bereiches aus. Die malig
nen Melanome gehen ofter von der Regio olfactoria, 
am haufigsten aber vom Vestibulum und Septum aus. 
Zusammenhange mit Olfaktoriusfasem werden ange
nommen, (wofur auch der gutartige " melanotische neu
roektodermale Tumor", auch als melanotisches Progo
nom (ICD-O M-9363/0) bezeichnet, als sehr seltener Tu
mor in der Maxilla junger Kinder sprechen konnte 
([> Bd. 2, S. 47). Histologisch iiberwiegen die spindel
zelligen Formen, haufig ist nur wenig oder kein Mela
ninpigment nachweisbar. Die unterschiedlichen Subty
pen haben keinen EinfluB auf den Verlauf. Rezidive 
und Fernmetastasen sind haufig. Die mittlere Oberle
benszeit lag in einem klinischen Beobachtungsgut bei 
33,4 Monaten 59. Fiir die Diagnose ist der AusschluB ei
ner anderweitigen Primarlokalisation erforderlich. 
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Asthesioneuroepitheliom 
(lCD-O M-9523/3) 

Ein spezieller maligner Tumor der Region wird von 
der olfaktorischen neuralen Membran abgeleitet und 
als olfaktorischer neurogener Tumor bezeichnet. Er 
besteht aus Haufen neurogener Zellen, die lobular 
oder faszikular angeordnet sind. Drei Formen werden 
unterschieden 53, von denen das Asthesioneuroblastom 
(lCD-O M-9522/3) die stiirkste Polymorphie aufweist. 
Der Tumor kann Pseudorosetten, das Asthesioneu
roepitheliom auch echte Rosetten bilden. Er zerstOrt 
auch den Knochen und erscheint dem Operateur als 
graurotlicher, oft stark blutender Tumor. 

Metastasen 

Einbriiche von in der Nachbarschaft entstandenen Tu
moren sind relativ haufig. Als Ort von Femmetasta
sen kommt der Nasen-Nebenhohlen-Bereich wohl nur 
selten in Betracht; der Beweis ist oft nur bei histolo
gisch charakteristischen Tumorformen zu fiihren. 
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Kehlkopf 

Anatomisch-physiologische 
Vorbemerkungen 

Das Knorpelgeriist gibt dem Kehlkopf seinen Halt. Es 
bietet die Grundlage fur die Strukturierung der sand
uhrartig gestalteten Kehlkopfhohle und verschafft 
dem Muskel- und Bandapparat Ansatzpunkte. Die 
Kehlkopfknorpel konnen im Alter vor allem bei Man
ner verknochem. Eine relativ groBe Beweglichkeit er
gibt sich besonders beim Schluckakt und Kopfdrehen 
durch Verschiebungen mit der Pharynxmuskulatur; die 
Dehnungsreserve liegt in der Trachea. Die funktionell 
entscheidende Struktur ist die Glottis, die als Schutz
mechanismus fur den Eingang der unteren Luftwege 
dient, v. a. aber auch die Funktion der Phonation ge
wonnen hat. 

Das Cavum ist in drei Abschnitte gegliedert: 
• Das Cavum superius (Vestibulum) reicht von den 

aryepiglottischen Falten bis zu den Taschenban
dem; es wird von der Epiglottis begrenzt und ragt 
in den Hypopharynx hinein, des sen Sinus pirifor
mes es auBen umgeben, 

• das Cavum laryngis intermedium ist der mittlere 
kurze enge Abschnitt zwischen den Taschenban
dem und Stimmbandem, zwischen denen seitlich 
die taschenartigen Ausstiilpungen des Ventriculus 
laryngis Morgagni entwickelt sind, 

• das Cavum inferius ist der Raum unterhalb der 
Stimmbander, der sich zur Form der Trachea er
weitert und bis zu deren erstem Trachealknorpel 
reicht; die Form wird hauptsachlich durch den yom 
liegenden Conus elasticus bestimmt. 

Die Kehlkopfschleimhaut tragt mehrreihiges Flimmer
epithel, das nur in Teilen der Epiglottis, der aryepi
glottischen Falten und besonders der freien Stimmlip
penanteile durch Plattenepithel ersetzt ist. Die 
Schleimhaut sitzt dem Stiitzgeriist eng auf, nur an der 
Epiglottis, im Bereich der aryepiglottischen Falten 
und der Taschenfalten ist eine lockere Submukosa ent
wickelt, in der sich das (falschlich) sog. Glottisodem 
entwickeln kann. Lymphatisches Gewebe ist reichlich 
vorhanden. In den Stimmbandtaschen sind reichlich 
Schleimdriisen angeordnet, von denen aus die Stimm
bander benetzt werden. 

Fehlbildungen 

Fehlbildungen des Kehlkopfes sind insgesamt selten; 
die schweren Formen sind meist im Rahmen multi
pIer MiBbildungen zu finden 20.28.31 . 

• Totaldefekte sind nur in Fallen von Acardiacus 
amorphus bekannt. 

• Teildefekte, besonders Fehlen oder Hypoplasie der 
Epiglottis (Abb. 6.4), sind ebenfalls selten. 

• Spaltbildungen konnen eine Verdopplung vortau
schen. Selbst bei Fehlen der ubrigen Atemorgane 
kann der Kehlkopf ausgebildet sein. 

• Abnormer Tiefstand ist ebenfalls sehr selten. 
• Kongenitale Atresien sind selten, oft mit weiteren 

Fehlbildungen (Osophagusatresie, Osophago-Tra
cheal-Fistel, Aplasie der Trachea, Lungen- und 
Herzmij3bildungen) verbunden. Das AusmaB der 
Atresie wechselt, Epiglottis und Vestibulum kon
nen mit einbezogen sein. Der VerschluB erfolgt 
durch Bindegewebe, in das Muskulatur und Knor
pelinseln eingelassen sein konnen; zentral ist meist 
noch ein enger epithelial ausgekleideter Gang als 
Rest des Ductus pharyngotrachealis zu finden. 

• Membranbildungen kommen haufiger vor. Sie sind 
gewohnlich im Glottisbereich als bindegewebiges 
Diaphragma entwickelt, das von der vorderen 
Kommissur ausgeht und in den hinteren Abschnit
ten gewohnlich noch eine mehr oder weniger weite 
Restlichtung halbmondforrnig umfaBt. 

Abb. 6.4. Kehlkopf-Fehlbildung: Hochgradige Eingangsstenose 
durch einen breiten Bindegewebswulst anstelle der hypoplasti
schen Epiglottis 



• Laryngozelen entstehen aus den Stimmbandtaschen. 
Sie konnen von Flimmerepithel oder Plattenepithel 
ausgekleidet sein und miissen von erworbenen Re
tentionszysten der dort entwickelten Schleimdriisen 
unterschieden werden. 

Trauma, Fremdkorper 

Gegen Traumen ist der Kehlkopf durch seine Lage 
unter dem Unterkiefer relativ gut geschiitzt. 
• Eine Kommotio kann zu sofortigem Schocktod fiih

ren. Bei der Kontusio kommt es zu submukosen 
Blutungen. 

• Frakturen treten V. a. bei iilteren Miinnern mit Ver
kn6cherung der Knorpel auf; sie betreffen vorwie
gend den Schildknorpel, seltener den Ringknorpel. 
Begleitende Hiimatome, Rupturblutungen und 
Odem konnen zur Erstickung fiihren. 

• Sonstige mechanische Verletzungen konnen durch 
iiufJere (Quetschungen, Schnitte u. a.) oder innere 
(Fremdkorper, Instrumente) Einwirkungen hervor
gerufen werden. Ais lntubationstrauma werden 
haufiger meist belanglose submukose Blutungen 
beobachtet, bei tieferen Schleimhautverletzungen 
kann sich ein sog. lntubationsgranulom (telean
giektatisches Granulom) bilden. 

• Fremdkorper, u. U. auch auffallend groBe, konnen 
den Kehlkopf passieren und in die Trachea und 
Bronchien gelangen. 1m Kehlkopf haftende oder 
eingespieBte Fremdkorper fiihren meist zu Entziin
dungen, Dekubitalulzera und Entwicklung von 
Granulationen, wobei ein Odem jederzeit zu Erstik
kungskrisen fiihren kann. 

Abb. 6.5a,b. Sog. Bolustod: GroBer, schlecht gekauter Speise
brocken mit hellen und dunklen Anteilen vor dem Kehlkopfein-
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• Bolustod: Hierbei werden grobe Fremdkorper, 
meist bei hastigem Essen "verschluckte" Speise
bracken, gefunden, die den Kehlkopfeingang verle
gen (Abb. 6.5 a). Gefahrdet sind besonders Be
rauschte und Geisteskranke, aber auch Kinder. Der 
Tod tritt innerhalb kiirzester Zeit durch Erstickung 
oder rejlektorischen Herzstillstand ein. 

Kreislaufstorungen 

Hyperomie und Anomie 

• Eine Hyperiimie kann aktiv-funktionell durch 
Dberanstrengung der Stimmbander, entziindlich 
oder therrnisch ausgelOst sein. Die passive Hyper
iimie entwickelt sich bei Herzinsuffizienz oder son
stigen Drucksteigerungen in den abfiihrenden Ye
nen. 

• Aniimie tritt im Rahmen einer allgemeinen Anamie 
auf. 

Blutungen 

• Varizen kommen gelegentlich vor; als QueUe habi
tueller Blutungen haben sie in der Trachea groBere 
Bedeutung. 

• Schleimhautblutungen treten bei hamorrhagischer 
Diathese haufiger auf; ebenso die sog. Erstickungs
blutungen. PlOtzliche Drucksteigerungen (Erbre
chen, Husten u. a) konnen zu Schleimhautblutun
gen fiihren; 

gang (Geisteskranker, plOtzlicher Tod bei der Mahlzeit). b Aku
tes Glottisiidem entziindlicher Genese. Tod infolge Erstickung. 
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Larynxodem 
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Lokalisation. Es entwickeltsich an den durch reichli
chere lockere Submukosa pdidisponierten Stellen 
(Anatomie, [> S. 538), d. h. also vorwiegend im Kehl
kopfeingang im Bereich der aryepiglottischen Falten, 
die sich als plumpe, blaBglasige Wiilste vor den Kehl
kopfeingang legen konnen (Abb. 6.5 b), im Bereich 
der Taschenbander, der lingualen Epiglottisflache, we
niger in den Stimmbandtaschen und in der subglotti
schen Schleimhaut. Ein GlottisOdem in unmittelbarer 
Nachbarschaft der Stimmbander (abgesehen von dem 
im sog, subglottischen Dreieck auftretenden, vollig 
anders zu bewertenden Reinke-adem) ist nur Teiler
scheinung des allgemeinen Larynxodems. 

Atiologie, Pathogenese. Ursachen des LarynxOdems 
sind 20, 28. 31: 

• Das entziindlich ausgelOste adem sowohl durch 
unmittelbare ortliche infektiOse oder mechanische 
Schleimhautschadigung als auch iibergreifend von 
einem entziindlichen oder tumorosen ProzeB der 
Umgebung, 

• das nichtentziindliche adem als Begleiterscheinung 
bei allgemeiner Odemneigung (Herzinsuffizienz, 
Nierenerkrankung) oder bei ortlich bedingter Stau
ung z. B. durch Tumoren, 

• die allergisch-vasoneurotischen ademe (Quincke
adem), die auf allergisch-toxischer oder angioneu
rotischer Grundlage z. B. nach Medikamentengaben 
(Jod in kleinen Dosen, Penicillin), Wespenstichen, 
bei verschiedenen Allergien plOtzlich, bei farnilia
rer Anlage auch rezidivierend auftreten. 

Morphologie. iir die lI/akm,lkopilc/u' Bellrleilwlg 
i I IU bcachlcn. daB da .. dcm durch crctun lung 
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Mikroskopisch kann das vorwiegend interzellulare 
adem wechselnd eiweij3reich sein; bei den entziindli
chen Formen besteht auch eine entziindlich-zellige In
filtration. 

Laryngitis 

Die entziindlichen Veranderungen der Kehlkopf
schleimhaut entsprechen weitgehend den im Tracheo-

bronchialbaum beobachteten Formen ([> S. 562, 566). 
Hier sind nur Abweichungen und bestimmte Kompli
kationen zu besprechen, die sich aus den besonderen 
anatomischen und funktionellen Verhaltnissen des 
Kehlkopfes ergeben 16.20. 28. 3 1 

Unspezifische Laryngitis 

Akute Laryngitis 

• Der akute Kehlkopfkatarrh kann, abgesehen von 
den v. a. viralen Infektionen, auch durch mechani
sche, chemische oder toxische Reize ausgelOst wer
den, Er kommt in isolierter Form am haufigsten 
bei erwachsenen Mdnnem vor, bei Kindem fast 
immer in Verbindung mit Tracheobronchitis. 

• Es entwickelt sich zunachst ein trockenes Stadium, 
bei dem es zur AbstoBung oder Wucherung des 
Epithels besonders der Stimmbander und Borken
und Krustenbildung kommen kann. Besonders bei 
Kindem kann sich aucn eine starkere Schwellung 
der subglottischen Schleimhaut mit Stenosesympto
matik, der sog. Pseudokrupp, herausbilden. Erst 
spater kommt es zu dem schleimigen und schlei
mig-eitrigen Stadium. 

• Bei der fibrinos-pseudomembranosen (krupposen) 
Entziindung kommt es zu Fibrinauflagerungen, die 
das abgehobene Epithel enthalten, bei der tiefgrei
fenden verschorfenden (diphtherischen) Form auch 
zu Schleimhautnekrosen. Ausgangspunkt der diph
therischen Entziindung ist meist eine Rachen
diphtherie. Ahnliche Veranderungen bilden sich bei 
anderweitigen Infektionen nur selten aus. Sie sind 
nach Verbriihungen durch heij3e Ddmpfe oder nach 
Einwirkung dtzender Gase beschrieben. Die Pseu
domembranen haften besonders im Bereich des 
starker verankerten Plattenepithels der Stimmlip
pen. 

Die Entziindung kann in die Trachea und Bron
chien deszendieren und zu ausgedehnten Lich
tungsverlegungen fUhren. 

• Phlegmonen bilden sich V. a. in den Abschnitten 
mit lockerer Submukosa, den Prddilektionsstellen 
des adems, das auch die Ausbreitung der eitrigen 
Entziindung fOrdert. Sie entstehen meist im An
schluB an Verletzungen oder Schleimhautulzeratio
nen oder auch fortgeleitet aus der Umgebung. Bak
teriologisch werden V. a. Streptokokken, aber auch 
Staphylokokken, Pneumokokken oder andere bak
terielle Erreger gefunden. 

• Abszesse sind vorwiegend an der lingualen Flache 
der Epiglottis entwickelt. 

• Bei der Perichondritis wird das Perichondrium 
durch Eiter yom Knorpel abgehoben, der Knorpel 
wird nekrotisch und kann durch Granulationen auf
gelOst oder aber auch haufiger durch Fisteln ausge
stoBen werden. Auch bei spezifischen Entziindun
gen kommt es in der Regel nur durch sekundare In-



fektion mit Eitererregem zu Phlegmone und Peri
chondritis. Die Arytiinoidknorpel sind am hiiujig
sten betroffen, Ring- und Schildknorpel verfallen 
meist nur partiell der Nekrose. Die Fisteln fuhren 
am haufigsten in den Kehlkopf, seltener in die Hals
weichteile; ftihren sie in beide Richtungen, so liegt 
eine "komplette Kehlkopffistel" vor. Ursache einer 
Perichondritis kann auch die Aktinomykose sein. 

• Dekubitalulzera aus Drucknekrosen der Schleim
haut entstehen besonders bei marantischen Patien
ten an der Hinterwand der Ringknorpelplatte, gele
gentlich am Epiglottisrand. 

Chronische laryngitis 

• Die hyperplastische Laryngitis ist die hiiufigste 
Form der chronischen Entziindung. Die Odemisie
rung und Verdickung der Schleirnhaut betrifft v. a. 
die Hinterwand und Stimmlippen. Die lymphoplas
mazellulare Infiltration reicht bis in die tiefen 
Schichten. Vielfach entwickeln sich Plattenepithel
metaplasien. 1m Stimmlippenbereich ist das Platten
epithel meist verdickt und neigt zur Verhomung 
(Pachydermie, Leukoplakie, ggf. priikanzerase Hy
perplasie). Dysplasien sind gegen das Carcinoma 
in situ und bei starker Verhomung ("Papilloma cor
neum ") gegen das verrukose Karzinom abzugrenzen 
(t> S. 545). 

• Ais Kontaktulkus wird ein nur bei Miinnern vor
kommendes, ulzeriertes Granulom an der Spitze 
des Processus vocalis bei umgebender Leukoplakie 
und ofter auch einer umschriebenen Knorpelnekro
se bezeichnet (Intubationsgranulom t> S. 539). 

• "SiingerknOtchen" (Nodulus vocalis): Hierunter 
versteht man umschriebene fibroepitheliale Hy
perplasien mit Verdickung, oft starker Odemisie
rung des fibrosen Stroma und Verdickung des Plat
tenepithels. Sie sitzen oft beidseits - symmetrisch 
zwischen vorderem und mittlerem Stimmbanddrit
tel und sind bis gut stecknadelkopfgroB. Dauemde 
stimmliche Uberbeanspruchung (daher der Name) 
dtirfte die Hauptursache sein. 

• Polypen: Sie stell en ahnliche, aber starker entwik
kelte hyperplastische Bildungen dar, die sich vor
wiegend im mittleren Stimmbanddrittel, gelegent
lich aber auch an den Taschenbiindern oder im 
Ventriculus Morgagni entwickeln und auch multi
pel vorkommen konnen. Sie sind meist gestielt, 
starker vaskularisiert, ihr Stroma kann stark Odema
~?s, pseudozystisch oder auch hyalinisiert sein, die 
Uberkleidung erfolgt meist durch Plattenepithel. 

• Laryngitis atrophicans: Sie ist selten. Es kommt zu 
Hyalinisierungen in der chronisch-entztindlich in
filtrierten Submukosa, die Schleimdriisen schwin
den, das metaplastische Epithel kann Erosionen 
aufweisen. Sehr selten, wohl nur in Verbindung 
mit entsprechenden Veranderungen in der Nase, 
kommt es zur Ozaena laryngis mit fotiden borki
gen Auflagerungen. 
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Spezifische laryngitis 

Tuberkulose 

Die Tuberkulose des Kehlkopfes ist immer sekundiir. 
Es handelt sich fast ausschlieBlich um einen kanaliku
liiren Befall durch Kontakt mit bakterienreichem Spu
tum bei kavernasen Lungentuberkulosen, nur selten 
bei der luposen Form um eine Ausbreitung eines Lu
pus des Gesichtes. der Nase und des Rachens. Wie 
diese Erkrankungen ist die Kehlkopftuberkulose sel
ten geworden. 

Die infiltrative Ausbreitung erfolgt unter dem in
takten Epithel vorwiegend in den Abschnitten mit 
starker entwickelter Submukosa (Arygegend, Taschen
bander, Epiglottis), die Knotchengruppen kong lome
rieren und neigen zu ausgedehnter Verkiisung, die 
Schleimhaut wird wulstig verdickt. Meist kommt es 
dann zu Ulzerationen, die als scharfrandige sog. lenti
kuliire Geschwiire beginnen und zu groBeren serpigi
nasen Geschwiirsfliichen konfluieren. Die Lymphan
gitis tuberculosa unterhalt ein chronisches Odem und 
fuhrt zu weiterer Ausbreitung. Eine auftretende Peri
chondritis ist selten spezifisch, fast immer liegen da
bei Mischinfektionen vor. 

Der seltene Kehlkopflupus ist durch plattenforrnige 
oder auch tumorartige (sog. Lupome) Wucherungen 
gekennzeichnet, bei denen unter einem reaktiv ver
dickten Epithel die kaum verkiisenden Tuberkel zwi
schen reichlichem Narbengewebe liegen. 

Sarkoidose 

Kehlkopfherde der Sarkoidose sind sehr selten; es 
kommen ein disseminierter kleinknotiger und ein tu
morartiger grobknotiger Befall vor. 

lues 

Die Syphilis ist heute praktisch ohne Bedeutung. 1m 
Sekundiirstadium kann es zu beetartigen Papeln 
(Condylomata lata) kommen, die ohne wesentliche 
Vemarbung ausheilen. 1m Tertiiirstadium greifen die 
besonders im Epiglottisbereich entwickelten gummo
sen Infiltrate meist auf Perichondrium, Muskulatur 
und u. U. die Halsweichteile tiber, es bilden sich derb
wandige tiefreichende Geschwtire, die unter ausge
dehnter Narbenbildung mit schweren Deformationen 
und Stenosen heilen. 
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Lepra 

In den Spatstadien der Lepra wird der Kehlkopf fast 
regelmiiBig befallen. Neben diffusen Infiltraten bilden 
sich haufig Konglomeratknoten, die nach Jahren in 
ausgedehnte Narbenbildung iibergehen. 

Sonstige seltene spezifische Entzundungen 
undMykosen 

[> Kohn 20, Ruedi 28, Abrams 13. 

Tumoren 

Vorbemerkungen. AIle Tumoren des Kehlkopfes 
konnen wegen seiner anatomischen und funktionellen 
Besonderheiten relativ friih zu Phonationsstorungen, 
Husten und Atembehinderungen fiihren. Das gilt auch 
fiir die pseudotumoralen Prozesse, so daB eine biopti
sche Diagnose entscheidend wichtig wird. Die bosar
tigen Tumoren breiten sich innerhalb des Kehlkopfes 
meist rasch aus, setzen aber verhaltnismaBig split Me
tastasen. Ulzerose Prozesse beinhalten einerseits stets 
die Gefahr der Mischinfektionen mit Perichondritis 

([> S. 540), andererseits konnen sie durch Aspiration 
zu pulmonalen Komplikationen fiihren (ausfiihrliche 
Ubersichten 8,20,22,24,29,31). 

Die vorkommenden Tumoren (einschlieBlich Hy
popharynx und Trachea) sind in der Klassifikation der 
WHO in Tabelle 6.2 aufgefiihrt, nur die wichtigeren 
werden bier kurz besprochen. 

Mesenchymale Tumoren 
(lCD-O M-8990/1) 

Benigne mesenchymale Tumoren 
(ICD-O M-8990/0) 

• Das Vorkommen echter Fibrome (ICD-O M-881O/0) 
und Myxome (ICD-O M-8840/0) ist strittig, eine si
chere Abgrenzung gegeniiber den "Sangerknot
chen" und hyperplastischen Polypen mit fibromatO
sem und myxomatosem Stroma ist oft nicht mog
lich. 

• Lipome (ICD-O M-8850/0) kommen gelegentlich be
sonders am Kehlkopfeingang vor. 

• Neurogene Tumoren, Neurofibrome (ICD-O M-9540/ 
0) (auch bei Neurofibromatose) und Neurilemmome 
(ICD-O M-9560/0), werden v. a. im Bereich der ary-

TabeUe 6.2. WHO-Klassifikation der Tumoren des Larynx, Hypopharynx und der Trachea 29 

1. Epitheliale Tumoren 

II. Tumoren der Weichgewebe 

m. Tumoren von Knochen und Knorpei 

IV. Tumoren des lymphatischen und 
hiimopoetischen Gewebes 

V. Verschiedene Tumoren 

VI. Metastasen 

VII. Unklassifzierte Tumoren 

* 1m Text besprochen 

Gutartig 

* Papillom/Papillomatose, plattenepithelial 
Oxyphiles Adenom (Onkozytom) 

* Sonstige (u. a. pleomorphes Adenom) 

* Lipom 
* Hiimangiom 
* Leiomyom 
* Rhabdomyom 
* Granularzelltumor 
*Neurofibrom 
* Neurilemmom (Schwannom) 
* Paragangliom (Chemodektom) 

*Chondrom 
Sonstige 

* (Extramedullares soliwes Plasmozytom, 
Plasmazellgranulom, Amyloidablagerung?) 

(Teratom) 

Bosartig 

* Carcinoma in situ 
* Plattenepithelkarzinom 
* Verrukoses plattenepitheliales 

Karzinom 
Spindelzellkarzinom 
Adenokarzinom 

* Adenoid-zystisches Karzinom 
* Karzinoidtumor 

Undifferenziertes Karzinom 

* Fibrosarkom 
* Rhabdomyosarkom 
* Angiosarkom 
* Kaposi-Sarkom 

* Chondrosarkom 
Sonstige 

(Maligne Lymphome: Plasmozytome, 
Sonstige?) 

(Malignes Melanom?) 



epiglottischen Falten und der Taschenbander beob
achtet. Paragangliome (Chemodektome) (ICD-O M-
8680/1) sind sehr selten. 

• Hiimangiome (ICD-O M-9120/0) werden vorwiegend 
als kapilHire Hamangiome gefunden; als kavemose 
Form (ICD-O M-912110) sind sie teils breitbasig, teils 
gestielt-polypos am Stimmband entwickelt und 
konnen zu tOdlichen Blutungen filhren; sie konnen 
auch als Teilerscheinung des M. Osler-Rendu vor
kommen. 

• Chondrome (ICD-O M-9220/0) sind selten, Osteome 
(lCD-O M-9180/0) wurden beschrieben; eine Abgren
zung gegen die haufiger zu findende Ossifikation 
in Fibromen ist erforderlieh. 

• Rhabdomyome (ICD-O M-8900/0) und Leiomyome 
(lCD-O M-8890/0) sind ausgesprochen selten. Der 
Granularzelltumor (ICD-O M-9580/0), der durch gro
Be, runde, polygonale oder langliche Zellen mit 
feingranularem, eosinophilem, PAS-farbbarem Zy
toplasma gekennzeichnet und nicht gekapselt ist, 
ist nach heutigem Wissen neurogener Herkunft. 

Sarkome 
(ICD-O M-8800/3) 

Sie sind im Kehlkopf selten und machen nur etwa 1 % 
aller bosartigen Tumoren dieses Bereiches aus. Die 
Bevorzugung des mannlichen Geschlechtes ist weni
ger ausgepragt als bei den Karzinomen. Am haufig
sten gehen sie von den Stimmlippen aus, seltener sind 
sie an den Taschenbandem, der Epiglottis, den aryepi
glottischen Falten und subglottisch lokalisiert. 
• Die harten Fibrosarkome (ICD-O M-881O/3) wachsen 

oft knotig, seltener infiltrierend und metastasieren 
spat. - Ein groBer Teil der friiher als Rundzellsar
kome aufgefaBten FaIle wird heute zu den 

• Rhabdomyosarkomen (lCD-O M-8900/3) gerechnet, 
die je nach Wuchsform und Zelldifferenzierung in 
embryonale, alveolare und pleomorphe Formen ein
geteilt werden. Die embryonale Form tritt am hau
figsten auf, sie ist durch relativ kleine Tumorzellen 
mit wechselnd reichlichem eosinophilem Zytoplas
rna gekennzeiehnet, die in einem odematosen, teils 
myxomatOsen Stroma liegen. Querstreifung ist licht
mikroskopisch nicht regelmaBig nachweisbar. Diese 
Tumoren wachsen mehr polypos, zerfallen rasch und 
setzen friih Lymphknotenmetastasen. 

• Angiosarkome (ICD-O M-9120/3) kommen nur im 
Rahmen einer systematischen Ausbreitung vorwie
gend im Kehlkopf vor. Ais eine besondere Form 
wird das Kaposi-Sarkom (ICD-O M-9140/3) aufge
filhrt, das auBer der biischelformigen malignen Ge
faBwucherung spindelformige,. leiomyoblasteniih
nelnde Zellen aufweist, welche die GefaBraume 
umgeben. 

• Chondrosarkome (ICD-OM-9220/3) und Osteosarkome 
(lCD-O M-9180/3) sind Raritaten. Das Vorkommen 
von Karzinosarkomen (ICD-O M-8980/3) ist strittig. 

Maligne Melanome 
(lCD-O M-8720/3) 
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Diese Tumoren kommen im Kehlkopf wahrscheinlich 
nur als Metastasen vor. 

Maligne Lymphome 
(ICD-O M-9590/3) 

Die WHO-Klassifikation filhrt hier im Kehlkopfbe
reich keine Formen auf. Immunoblastische maligne 
Lymphome (ICD-O M-9684/3) sind (teils als Retikulum
zellsarkome) beschrieben. Infiltrate bei Leukosen und 
Lymphomen entwickeln sich besonders am Larynxein
gang und konnen zu Stenosen filhren. 

Hinsichtlich des filr den Kehlkopf typischen sog. 
Amyloidtumors (SNOMED M-55160) ergibt sieh die glei
che Problematik wie im Nasen-Nebenhohlenbereich 
([> S. 534). Es handelt sieh hier offenbar besonders 
haufig urn die solitiire (benigne) extramedulliire Form 
(lCD-O M-973113) des Plasmozytoms. So wurden in ei
nem groBeren Untersuchungsgut 23 wohl in fast der 
Halfte der FaIle postoperative ortliche Rezidive, je
doch keine spateren Generalisationen beobachtet. 

Epitheliale Tumoren 

Papillome 
(lCD-O M-8050/0) 

Unter den gutartigen epithelialen Tumoren werden 
die Papillome (jibroepitheliale Papillome) bzw. bei 
deren haufigem multiplem Auftreten die Papillomatose 
(lCD-O M-8060/0) haufig gefunden. Es scheint aIler
dings, daB sie in neuerer Zeit wesentlich seltener ge
worden sind. Atiologisch und nach dem klinischen 
Verhalten ist - bei im einzelnen gleiehem histologi
schem Bild - zu unterscheiden zwischen den 
• oft multi pel auftretenden, vielfach noch bis weit in 

den Bronchialbaum reiehenden und sehr rezidiv
freudigen Papillomen bei Kindem und Jugendli
chen, fUr die eine Virusiitiologie nachgewiesen 
ist 14, 15, und den 

• oft solitiiren, hauptsachlich an den Stimmbandem 
lokalisierten Papillomen iilterer Menschen, die Be
ziehungen zu den Leukoplakien haben 20,24. 

Die Papillome tragen auf einem verzweigten bindege
webigen Geriist Plattenepithel, gelegentIich auch Zy
linderepithel, nieht selten sieht man umschriebene 
Verhomungen. Nur eine geringe Zahl urn 5% 27, V. a. 
der Alterspapillome mit Dysplasien, entartet maligne. 
Bei der bis in den Bronchialbaum reiehenden Papillo
matose kann es zu Lungenkomplikationen und Erstik
kung kommen. 

Sonstige benigne epithelia Ie Tumoren 

Adenome kommen im Gegensatz zu Trachea und 
Bronchien im Kehlkopf praktisch nieht vor. Pleomor-
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phe Adenome (ICD-O M-8940/0) und Teratome (lCD-O 
M-9080/l) wurden vereinzelt beschrieben. 

Kehlkopfkarzinome 

Epidemiologie, Lokalisation. Die Hiiufigkeitsangaben 
sind mit 0,58-1,8% aller Karzinomsektionen 20 sehr 
unterschiedlich, je nachdem, ob die Hypopharynxkar
zinome, besonders der Sinus piriformes, zu den iiuj3e
ren Kehlkopjkarzinomen im engeren Sinne (Begren
zung des Aditus, v. a. Epiglottis) hinzugeziihlt werden, 
denen sie im klinischen Verlauf sehr iihneln. Das Epi
glottiskarzinom (Abb. 6.6 b) macht etwa 10-15% al
ler Larynxkarzinome aus. 

Das viel haufigere innere Kehlkopjkarzinom geht 
zu 60-70% yom vorderen Abschnitt der Stimmbiinder 
aus. 

Betroffen ist am haufigsten das 5.-7. Lebensjahr
zehnt. Miinner iiberwiegen stark; das Geschlechtsver
hiiltnis wird mit 6-12: 1 angegeben 22, neuerdings wird 
eine Zunahme des Frauenanteils angenommen 17. 

Abb.6.6a-d. Kehlkopf-Tumoren. a Symmetrische Leukopla
kien an den vorderen Dritteln beider Stimmbander. b Epiglottis
karzinom mit Durchbruch in die auBeren Weichteile. c Verruko-

Atiologie, Pathogenese. Unter den bekannten exoge
nen Faktoren in der Atiologie spielt das Rauchen die 
Hauptrolle 20, daneben wurde auch der Alkoholabusus 
diskutiert (allerdings ist das Hypopharynxkarzinom 
bei Frauen wesentlich haufiger). Dazu mag auch die 
stiindige mechanische Beanspruchung der Stimmbiin
der eine Rolle spielen. Eine berufliche Schiidigung 
wird fur chronische Rauch- und Staubbelastung, v. a. 
aber fur Chrom- (Chromat-), Nickel, Silberdiimpfe 
und Siiureeinwirkungen diskutiert 30. 

Karzinom und Priikanzerosen gehoren zum "smo
ker's larynx" ([> S. 541). 

Prakanzerosen 

1m Kehlkopf, besonders im Stimmbandbereich, werden 
vielfach als Priikanzerosen zu wertende Schleimhaut
veranderungen gefunden, die nicht selten bei knapper 
Biopsie zu differentialdiagnostischen Schwierigkeiten 
fuhren. Sie sind gegen das Carcinoma in situ (lCD-O 
M-8010/2) als (bowenoides) intraepitheliales (ICD-O M-

ses Karzinom des linken Stimmbandes (inneres Kehlkopfkarzi
nom). d Subglottische Kehlkopfzyste (Retentionszyste) 



805113) Karzinom und das verrukose plattenepitheliale 
Karzinom abzugrenzen, die in der WHO-Klassiftkati
on bei den malignen Tumoren gefUhrt werden. 

Der Name Leukoplakie (Pachyderm ie, Leukokera
tose) gibt den auBeren Aspekt einer umschriebenen weiB
lichen Schleimhautverdickung wieder (Abb. 6.6 a). Das 
Plattenepithel zeigt Akanthose, Verdickung der Stachel
zellschicht und oft Hyperkeratose. Die Schichtung ist im 
ganzen erhalten, die bas ale Grenze scharf, meist besteht 
eine subepitheliale entzundliche Inftltration. Dysplasien 
konnen bei den verschiedenen Schweregraden in zu
nehmendem MaBe bestehen. Dazu kommt oft die Ten
denz zur papilliiren Proliferation ("Pachydermia verru
cosa "), auch unter die Oberflache eingesenkte Formen 
ahnlich dem Keratoakanthom (SNOMED M-72860) kom
men vor. Die Hauftgkeit der Entwicklung zum Karzinom 
wird mit zwischen 10-30% angegeben 20.22. 

Morphologie. Makroskopisch kommen neben mehr 
polypos oder verrukos wachsenden Tumoren 
(Abb. 6.6c) auch so1che vor, die friihzeitig diffus in 
die Tiefe vorwachsen und zu einer starken Verdik
kung des Stimmbandes fuhren. 

Mikroskopisch sind die Karzinome zu 90-95% Plat
tenepithelkarzinome (lCD-O M-8070/3), die hauftg kraf
tig verhomen. Adenokarzinome (lCD-O M-8140/3), soli
de Zylinderzellkarzinome, die spindelzellige Form 
(ICD-O M-8074/3) und die sog. Basalzellkrebse (lCD-O 
M-8090/3) sind selten. Das adenoid-zystische Karzinom 
(lCD-O M-8200/3) und der Karzinoidtumor (ICD-O M-
8240/3) sind im Larynx im Gegensatz zu Trachea und 
groBeren Bronchien selten (I> S. 702,703). 

Ausbreitung. Sie erfolgt 
• in der Fliiche hauftg zur vorderen Kommissur, ggf. 

mit Ubergreifen auf die vorderen Anteile des kon
tralateralen Stimmbandes. In spateren Stadien und 
bei Tiefenwuchs kommt es oft zu Zetjall und aus
gedehnten GewebszerstOrungen, bei Superinfektio
nen zur Perichondritis (I> S. 540). 

Die Metastasierung des inneren Kehlkopfkreb
ses erfolgt spat. 

• Lymphknotenmetastasen treten meist zunachst pra
laryngeal und zervikal auf; 

• Fernmetastasen sind selten. 

ci dcm wbKfofliKhell und bc,onde" d n {IIIP '

r " Kchlkopj1WrzlllOlIll'1I eli 19l dagcgcn cine /ril
hefe lind \'il'i {l1l.I[:iebixef(' Me(i/.\((I I('nll/$:. 

Grading, TNM-Klassifikation. Das Grading erfolgt 
nach den tiblichen Kriterien. 

Die TNM-Klassifikation der UICC 32 (1987: La
rynx=ICD-O 161; heute C32.9) gilt nur fUr Karzinome. 
Die Einteilung erfolgt in die Regionen: Supraglottis 
(einschlieBlich Epilarynx)= 161.1 (C32.1); Glottis 
= 161.0 (C32.0); Subglottis = 161.2 (C32.2). Die regiona
len Lymphknoten liegen zervikal. Da die Ausbreitung 
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des Tumors klinisch (T) im Gegensatz zur patholo
gisch-anatomischen (pT) Untersuchung oft nur in der 
Flache exakt erfaBbar ist, wird ftir die klinische Beur
teilung der glottischen Tumoren die Stimmbandbe
weglichkeit mit herangezogen; T 4 entspricht einer 
Uberschreitung der Larynxgrenzen. 

Die Aussagefiihigkeit der TNM-Klassifikation in 
der derzeitigen Form ist zunehmend sowohl hinsicht
lich der T- wie auch der N-Stadien in die Kritik gera
ten 18.19. 

Die Karzinome des Hypopharynx werden geson
dert klassiftziert (ICD-O C 13). 

Prognose. Eine neuere Ubersicht gibt fUr alle Tumor
stadien der verschiedenen Lokalisationen folgende 
globale 5-1ahres-Uberlebensraten an 21: Glottis 
54,2%, supraglottisch 42,9%, Hypopharynx 15,6%. 
• Innere Kehlkopjkarzinome: Ihre Prognose ist we

gen der beschriebenen Wuchs-, Ausbreitungs- und 
Metastasierungsformen relativ gut. In unbehandel
ten Fallen tritt der Tod etwa nach 2-3 Jahren ein; 
bei rechtzeitiger Operation oder Strahlentherapie 
liegen die 5-1ahres-Heilungen bei 70-90%. 

• Subglottische und Hypopharynxkarzinome haben 
eine wesentlich schlechtere Prognose. 

Metastasen im Kehlkopf 

Die extrapulmonalen Anteile der Atemorgane sind 
sehr selten von Femmetastasen anderweitig lokalisier
ter Primartumoren betroffen. 
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Tiefe Luftwege und Lungen 

Anatomisch-physiologische 
Vorbemerkungen 

Anatomie 

Die unteren Luftwege beginnen mit dem Kehlkopj 
Die Trachea tritt in ihrem mittleren und unteren An
teil in die Thoraxhohle ein und unterliegt von dort an 
dem Intrathorakaldruck. Positive Driicke konnen eine 
Kompression bewirken. Der Druck- und Spannungs
wechsel wahrend der Atemphasen fuhrt zu rhythmi
schen Anderungen der Lichtungsweite, die zur Peri
pherie hin und besonders in den intrapulmonalen Ab
schnitten der Luftwege zunehmend an Bedeutung ge
winnen. Stenosen der Trachea wirken sich noch 
gleichmaBig auf beide Lungenfliigel aus. 

Die besondere Pathologie von Trachea und Bron
chien ergibt sich aus den ModifIkationen im Wand
aujbau und der Art des Einbaues in das Lungengewe
be, in funktioneller Hinsicht aus den unterschiedli
chen Lichtungsweiten und der GroBe des jeweils zu
gehorigen nachgeschalteten Lungenabschnittes 9,37. 

Diese Unterschiede bedingen eine gesonderte Behand
lung fur die Trachea, die groBen extrapulmonalen 
Bronchien, fiir die mittleren intrapulmonalen knorpel
tragenden Bronchien und die Erkrankungen der mem
branosen Bronchien und Bronchiolen 7,36,62. 

Trachea. Die bindegewebige Rohre der Trachea setzt 
am Ringknorpel des Kehlkopfes an 9. Sie ist beim 
Mann etwa 12 cm, bei der Frau 11 cm lang und bis 
urn 1/3 ihrer Lange stark dehnbar. Der Halt wird 
durch 15-20 hufeisenfOrmige Knorpelringe gegeben, 
die 3/4-4/5 des vorderen und seitlichen Umfanges 
umspannen, in die Tunica fIbrosa eingelassen sind, 
wamend sie dorsdal durch die muskelkraftige Pars 
membranacea zusammengehalten werden. Die Mus
ke/faserzuge (M. transversus tracheae) verlaufen iiber
wiegend quer und konnen die Knorpelenden einander 
annahem. Miteinander sind die Knorpelringe durch 
elastisch-koUagene Ringbiinder von scherengitterarti
gem Aufbau verbunden. Eine lockere Adventitia er
moglicht Verschiebebewegungen gegeniiber den 
N achbarschaftsgeweben. 

Die Schleimhaut ist in leichte Liingsfalten gelegt. 
Die elastischen Fasemetze sind vorwiegend tangs aus
gerichtet. Die seromukosen Driisen liegen massiert in 
der Pars membranacea und vorwiegend zwischen den 
Knorpelspangen. Die Pars membranacea kann beson
ders im Alter erschlaffen und durch eine Annaherung 

der hinteren Knorpelenden zusatzlich entspannt wer
den. Die Volumendehnbarkeit und Kompressibilitiit 
der Trachea und der groBen Bronchien nimmt Z. T. in 
Abhangigkeit von diesem Formwandel irn Alter zu 38. 

Bronchien. 1m Bereich der Bifurkation spalten sich 
die Knorpelspangen unregelmaBig auf und setzen sich 
dann in die Teilungsstruktur der groBen Bronchien 
(Haupt- und Unterlappenbronchien) fort. 

D r ,-ecllff? Hlluplbmflchu,\ i l kii,-er und vcrlauft 
, I iter aff der linke. 0 daB In sliirkere spirali-
011 gefiihrcillll}: de\ "chlSseiligef/ Bmf/chit/ls\,
stem~ l hI. 

Mit dem Ubergang in die intrapulmonalen Abschnitte 
wandelt sich der Wandaufbau unter zunehmender Re
duktion der Knorpel abo Die Lichtungsstabilitat wird 
zunehmend durch die radiale Traktion des umliegen
den gespannten Lungengewebes iibemommen. Ais 
mittlere Bronchien gelten die Ober- und Mittellappen
bronchien sowie alle Segmentbronchien. Auch die 
Schleimdriisen nehmen zur Peripherie hin an Zahl 
und GroBe abo In der tieferen Submukosa der kleinen 
Bronchien bildet sich eine zunehmend kraftigere eige
ne Muskelschicht. Das Venengeflecht wird starker 
entwickelt. 

Bronchiolen. Ab etwa 1 mm Lichtungsweite beginnen 
die Bronchiolen. Sie besitzen weder Knorpel noch 
Schleimdrusen. Ihre Muskulatur ist kraftig entwickelt, 
auch fIndet sich in der Tunica propria ein stark ausge
bautes Kapillarnetz. Die Lichtung wird durch den 
Einbau in das Lungengewebe ausgespannt gehalten, 
so daB hier die Abschnitte mit den starksten respirato
rischen Lichtungsweiteanderungen liegen 12,37,61. Durch 
Muskelkontraktion wird die Schleimhaut in Falten ge
legt, die Lichtung kann auf die Halfte bis zu 1/4 ver
engt werden. Die Aste der Pulmonalarterie bleiben 
auch den Bronchioli eng zugeordnet. Das peribron
chiolovasale Bindegewebe teilt sich an der Lobulus
basis auf. Intralobular ist nur noch ein sehr sparliches 
Bindegewebe vorhanden, das in den Endaufzweigun
gen in Alveolarsepten auslauft. 

Mit den 0,5-0,15 mm weiten Bronchioli termina
les endet das luftleitende System. Sie tragen noch 
Bronchialepithel. Mit den ihnen nachgeschalteten 
Bronchioli respiratorii, deren Wand zunehmend mit 
Alveolen besetzt wird, beginnt das respiratorische 
Parenchym. 
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Der AuJzweigungsmodus der Luftwege (und ent
sprechend des Pulmonalarteriensystems) ist unregel
maBig dichotom. Die Bronchioli terminales werden 
im Mittel nach 16 Teilungsgenerationen erreicht. Die 
Lichtungsweite der einzelnen Aste nimmt zur Peri
pherie hin stark ab 36.57.61, doch ist wegen der vielfa
chen Teilungen die morphometrisch errnittelte Ge
samtquerschnittssumme aller Lichtungen gleicher Tei
lungsstufe im Bereich der Bronchioli terminales (ca. 
180 cml ) etwa 80mal groBer als an der relativ engsten 
Stelle (ca. 2,13 cml), die im Bereich der groBen Bron
chien liegt 61. 

IC untcl'>chicdliahc M rph I gie hat unter hicd
hch' '(mnen der rkrankungen ein. chliel3lich dcr 
mit die cn verbunden n unkllonsstorungcn fur 

Ig . Bei den rkmnkungen im Bereich dcr Peri -
phcrie spri ht m n heut n d r .. \11/(/1/ Clinran 
di eme . .. 

An der Nervenversorgung sind der N. vagus, der 
Sympathikus und z. T. der N. phrenicus beteiligt, die 
im einzelnen schwer iibersehbare Anastomosen und 
Verlaufsvarietaten aufweisen 21. Abgesehen von der 
Steuerung der Atembewegungen 11 und der Schutzre
flexe ergeben sich wichtige Beziehungen zur Bron
chusmotorik, Blutzirkulation und sekretorischen Akti
vitat der Drusen 9.12,21.37.65. 

Kreislauf I> S. 602, Lymphbahnen I> S. 615. 

Gliederung des Lungenkorpers. Durch die Aufzwei
gung der Bronchien und der ihnen folgenden Pulmo
nalarterienaste ergibt sich die Gliederung des Lungen
korpers in Lappen, die sich weiter in Segmente, Sub
segmente, Pralobuli und Lobuli aufteilen. Die septale 
Abgrenzung der Untereinheiten ist unvollstandig, so 
daB eine Moglichkeit kollateraler BelUftung nament
lich zwischen den kleineren peripheren Einheiten be
steht 46• 

Die Lunge ist nur im Hilus und durch das sich 
kaudalwarts anschlieBende Mesopneumonium (sog. 
Lig. pulmonale) fixiert. Sie paBt sich den Weite- und 
Formanderungen des Thorax wahrend der Atembewe
gungen durch gleitende Verschiebung der Pleurablat
ter an. Die intravaskulare Blutfiillung tragt zur Form
stabilisierung bei und wirkt sich durch iibertragene 
systolische Druckanderungen bis auf die Gasmi
schungsvorgange im Alveolarraum aus 11. 

In der Lunge besteht eine hydrostatische Druck
schichtung, die beim stehenden Menschen im Lun
genspitzenbereich einen hoheren negativen Druck als 
basal bewirkt. Perfusion und Blutgehalt sind in den 
basalen, beim Liegenden in den dorsalen Lungenab
schnitten starker. Bei hohem Herzzeitvolumen unter 
Belastung konnen sich diese Differenzen weitgehend 
ausgleichen. 

Nach radiologischen und funktionellen Gesichts
punkten laBt sich der Lungenkorper in eine zentrale 
Kernzone mit den massierten groBen Leitungsbahnen, 
eine Intermediarzone und die periphere Mantelzone 
gliedem, die am starks ten dehnbar ist. Der groBeren 
Dehnbarkeit in der Mantelzone stehen langere Luft
wege mit entsprechend groBeren Stromungswiderstan
den entgegen; das Produkt aus Dehnbarkeit und Stro
mungswiderstand (die sog. Zeitkonstante 52 ) ist in der 
gesunden Lunge vermutlich iiberall annahemd gleich. 

Die Segmentaufgliederung hat besonders fiir die 
Lungenchirurgie Bedeutung gewonnen 26. Sie ist auch 
flir topographische Bestimmungen wichtig, zumal 
manche Krankheiten, Z. B. die Tuberkulose, be
stimmte Vorzugslokalisationen erkennen lassen. 

Lobulus und Azinus. Mit den Bronchioli terminales 
(und den Aa. terminales) ist die Grenze der luftleiten
den Wege zum respiratorischen Parenchym erreicht. 
Die nachfolgenden, sich rasch aufzweigenden Bron
chioli respiratorii tragen bereits zunehmend mehr AI
veolen und werden deshalbzur Ubergangszone ge
rechnet. Sie laufen in die allseits mit Alveolen be
smckten Alveolargange der respiratorischen Zone 
aus. 

Der dem Bronchiolus terminalis anhangende Lun
genabschnitt ist der (groBe) Azinus (Abb. 6.7 b). Er 
bildet die kleinste geschlossene Lungengewebseinheit, 
die auch flir die Ausbreitung mancher pathologischer 
Prozesse Bedeutung hat 7.9. Fiir manche Zwecke wird 
die Einteilung in Lobuli, die nachsthOhere Einheit, die 
in der Regel 6-8 Azini umfaBt, bevorzugt. Besondere 
Bedeutung kommt den Azini flir die Lungenmechanik 
als kleinste muskuloelastische Einheiten zu 32 (I> 
S. 551 u. Abb. 6.9). 
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Respiratorische Funktion 

Kontaktflache, alveolo-kapillare Membran, End
strombahn. Nach morphometrischen Untersuchun
gen 62 werden abnehmend mit dem Alter 62-55% des 
Lungengewebes von alveoliirem respiratorischem Pa
renchym mit etwa 300-400 Millionen Alveolen einge
nommen. Die Kontaktflache, d. h. die alveolare Ober
flache, wurde zu 40-120, bei Dreiviertel der maxima
len Inspiration zu etwa 70-80 m2 bestimmt. 

Von dieser groBen Kontaktflache sind etwa 80% flir 
den Gasaustausch optimal ausgestattet. Die alveolo-ka-



Abb. 6.7a-e. Lunge, allgemeiner Aufuau. a Embryonale SproB
lunge im KanaIchenstadium (Abortmaterial ca. 12. Woche). 
H.E. 30: 1. b Ausbruch zweier Azini am Bronchiolus lobularis. 
PlastoidausguB, MaBstab= I cm. c PlastoidausguB der Lunge 
tiber das Bronchialsystem: Dichtes Alveolargebiet, Bronchial-

pilliire Membran ist hier nur 0,15-0,50 ~m dick. Sie 
wird nur von den diinnen Zytoplasmaauslaufem der Al
veolarepithelien des Typ I und des Kapillarendotheis 
gebildet, die einer gemeinsamen Basalmembran aufsit
zen 63 (Abb. 6.7 d). Auf den restlichen 20% der Flache 
ist die Membran durch Fasem, Alveolarepithelien 
vom Typ II, gelegentlich auch durch eingelagerte Lym
phozyten aufgespalten und dicker. Der von der alveolo
kapiIliiren Membran bewirkte gewebliche Diffusions
widen·tand macht etwa 50% des gesamten Widerstan
des aus; die andere Hiilfte entfallt auf die Strecke im 
Blutplasma und in den Erythrozyten. 
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aufzweigungen teils freigelegt (vorn) . Ca. 1,5 :1. d Diffusions
strecke: Alveolarlichtung (A) oben, alveolo-kapillare Membran 
(M) mit fusionierter Basalmembran, Kapillarlichtung (K) mit 
Erythrozyt (E). e Dichte intraalveolare Makrophagenansamm
lung in der Lunge eines Rauchers. H.E. 200: I 

Auf der Blutseite wird die KontaktfIache durch die 
dichte Kapillarisierung der Alveolarwiinde bestimmt. 
Nur das Blut in den Kapillaren gelangt zum Gasaus
tausch. Neben der GroBe des Kapillarblutvolumens 
spielt auch die Verweildauer des Blutes in den Kapil
laren, die sog. Kontaktzeit, eine wesentliche Rolle. 
Sie wird ebenso wie die FiiIlung der KapiIIaren von 
hiimodynamischen Faktoren beeinfIuBt, Z. B. in der 
Stauungslunge. Die struktureIIe Basis ergibt sich aus 
der Differenzierung der Endstrombahn 31 (Abb. 6.8). 
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Abb. 6.8. Schema der Endstrombahn, vgl. Text. (Nach Giese 7) 
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Die bevorzugt durchstromten Stromkapillaren reichen 
in Ruhe zur vollsUindigen Aufsattigung des Lungen
blutes aus; sie sind mit im Mittel 30-40 11m zwar 
weiter als die Netzkapillaren, konnen aber nicht als 
arteriovenose Anastomosen gelten, wei 1 ein vollstan
diger Gasaustausch moglich ist. 

Die in Ruhe unregelmaBigere und tragere Durch
stromung der Netzkapillaren durfte die absolut erfor
derliche minimale Kontaktzeit von 0,1-0,2 sec erheb
lich uberschreiten; ihre Verstarkung und Beschleuni
gung unter Belastung stellt so mit eine Reserve an Dif
fusionskapazitat dar, die in klinischen Darstellungen 
meist mit dem Begriff einer "Eroffnung von Reserve
kapillaren" beschrieben wird. 

Die Netzkapillaren stellen somit die funktionelle 
Reserve der Diffusionskapazitat der Lunge dar. Dnter 
pathologischen Bedingungen wird das Kapillarsystem 
zunachst auf die Strornkapillaren reduziert. Damit ist 
zunachst in Ruhe noch ein ausreichender Gasaus
tausch moglich, und der Querschnitt reicht hamodyna
misch gesehen auch aus, das Herzzeitvolumen unter 
Ruhebedingungen noch ohne Drucksteigerung pass ie
ren zu lassen. 

Transportkapazitat des Blutes. Die maxima Ie Diffusi
onskapazitat betragt fur die 02-Aufnahme etwa 4,5-
5,5 1 O/min. Ihr ist die maximale Transportkapazitiit 
des Blutes mit etwa 5 1 O/min angepaBt. Diese wird 
wesentlich durch die Erythrozyten als 02-Transport
speicher, d. h. also yom Hiimatokrit, bestimmt. Sie 
k~nn aber auch durch hamodynamische Storungen 
emgeschrankt werden. 

Aufbau des GefaBsystems [> S. 602. 

Aufbau des LymphgefaBsystems [> S. 603. 

Lungeninsuffizienz 

Gradmesser fur die Gute des pulmonalen Gasaustau
sches ist das arterielle Blut. Danach kann man unter
schiedliche Grade einer Insuffizienz unterscheiden 12: 

• Bei der Partialinsujjizienz ist der 02-Druck ernied
rigt, der CO2-Druck normal, ggf. bei alveolarer Hy
perventilation ebenfalls erniedrigt. 

• Bei der Globalinsujjizienz ist der 02-Druck meist 
smrker emiedrigt, der CO2-Druck erhoht. 

Die Insuffizienz kann nur bei Belastung oder auch 
schon in Ruhe bestehen. Bei der respiratorischen 1n
suffizienz kommt es haufig zu hypoxarnischen Organ
schaden und als Folge der Hyperkapnie bei starkeren 
Graden zur CO2-lntoxikation. 

Nach dem vorherrschenden pathogenetischen Me
chanismus lassen sich unterschiedliche StOrungsmu
ster unterscheiden 6: 
• Ventilationsstorungen fuhren zu einer zu geringen 

Beluftung des Alveolarraumes, entweder durch 
Einschrankung der Vitalkapazitat, insbesondere ih
rer inspiratorischen Reserve (restriktive Ventilati
onsstOrung) oder durch Widerstandserhohung in 
den Luftwegen (obstruktive Ventilationsstorung), 
die oft zugleich mit einer ventilatorischen Vertei
lungssWrung verbunden ist; eine im Verhaltnis zur 
Durchblutung zu geringe Beliiftung hat eine unzu
reichende Arterialisierung des Blutes zur Folge 
(sog. Blutshunt). 

• Peifusionsstorungen konnen beliiftete Lungenab
schnitte mehr oder weniger von der Durchblutung 
ausschlieBen, indem entweder der Bluteinstrom 
z. B. infolge eines Gefiij3verschlusses blockiert wird 
oder das Blut bei einer allgemeinen KreislaufsW
rung im Kapillargebiet stagniert (sog. Totraumbe
liiftung ). 

• Diffusionsstorungen im engeren Sinne, besser als 
Transferstorungen bezeichnet, liegen bei krankhaf
ten Veriinderungen der alveolo-kapilliiren Mem
bran. vor, z. B. bei Lungenfibrosen, bei der Bildung 
hyaliner Membranen oder bei der Blockierung des 
Alveol~aumes durch Odem oder Exsudat (Tot
raumbeliiftung und Blutshunt); DiffusionssWrungen 
im weiteren Sinne einer Einschrankung der maxi
malen Diffusionskapazitat ergeben sich auch bei 
Verlust an alveolarer Kontaktflache z. B. bei Em
physem. 

• Ais Verteilungsstorungen werden ganz allgemein 
alle SWrungen der optimalen gegenseitigen Anpas
sung von Beliiftung und Durchblutung mit Minde
rung des Gasaustauscheffektes definiert. 

• Dnter Versagen der Atempumpe versteht man eine 
muskular unzureichende Beliiftung des Alveolarrau
meso Wahrend die Lungeninsuffizienz wegen der ho
hen Diffusibilitat der CO2 in erster Linie durch eine 
arterielle Hypoxie gekennzeichnet ist (Partialinsuf
fizienz), die durch Ventilationssteigerung ofter von 
einer Hypokapnie begleitet ist, kommt es bei dem 



Versagen der Atempumpe unter meist weiter ver
starkter Hypoxie zu einem zusatzlichen Anstieg 
des CO2-Druckes, d. h. zur GlobalinsuffiZienz 59 • Es 
kann sich dabei urn ein sekundiires Versagen durch 
Muskelermiidung bei massiv erhohter Atemarbeit 
als Folge der Lungenerkrankung, ggf. auch extrapul
monaler mechanischer Defekte (Kyphoskoliose, Fi
brothorax, iibermaBige Obesitas) handeln 30.60. Bei 
Schwache der Atemmuskulatur (Polymyositis, Myo
pathien) oder neuromuskularen Erkrankungen sowie 
zentraler Depression (z. B. Schlafmittelintoxikation, 
Poliomyelitis, amyotrophische Lateralsklerose) liegt 
dagegen ein primiires Versagen der Atempumpe vor. 

Die vorherrschenden pathogenetischen Mechanismen 
der jeweils auftretenden Funktionsstorungen sind bei 
den einzelnen Lungenkrankheiten aufgefiihrt. Oft er
gibt sich eine Kombination. Kompensationsmechanis
men, die zu einer Anpassung der Perfusion an eine ges
torte Ventilation eintreten, haben nicht selten eine 
Riickwirkung auf die Hamodynamik des Lungenkreis
laufes und konnen wesentlich zur Entwicklung einer 
sekundiiren pulmonalen Hypertonie ([> S. 612) beitra
gen. 

Die Azinusstruktur als Grundlage 
der lungenelastizitat 

Die Azini stellen die kleinsten mechanisch wirksamen 
Einheiten des Lungengewebes dar. Die Summe ihrer 
elastischen Krafte macht die gesamte elastische Retrak
tionskraft der Lungen aus. Eine KenngroBe ist die Vo
lumendehnbarkeit (statische Compliance in J/cm H20). 

Von der geweblichen Struktur her gesehen wirken 
die Azini iihnlich einem Expander 34,37, dessen dehnba
rer Anteil vorwiegend von dem in der Wand der Al
veolargange und an den Alveoleneingangsringen aus
gebildeten Netzwerk grober elastischer Fasern gebil
det wird. Vereinzelte von den Wanden der respiratori
schen Bronchiolen bis in die Alveoleneingangsringe 
ziehende Fasem glatter Muskulatur sollen einen Ein
fluB auf die Grundspannung im Fasemetz nehmen 
konnen 32, Die elastischen Fasern haben eine hohe 
Dehnbarkeit im Gegensatz zu den kollagenen Fasern, 
die mit den Bronchien und GefaBen vorwiegend im 
Azinusstiel und in den (unvollstandigen) Septen ange
ordnet sind und die Dehnbarkeit begrenzen, Die 
Kraftlinien im gedehnten Azinus sind auf den Azi
nusstiel ausgerichtet (Abb. 6.9). 

Die Faserstrukturen bestimmen zugleich die Ge
stalt der Grenzflachen zwischen Gewebe und Luft. 
Die an diesen entstehenden Obeifliichenspannungs
kriifte 5 ! wirken in Richtung Lungenkollaps, Sie ver
mindem die inspiratorische Lungendehnbarkeit und 
fiihren in der Exspirationsphase zu Instabilitat und 
ventilatorischer Verteilungsstorung, indem (gemaB 
Gesetz von La Place) in paradoxer Weise Abschnitte 
mit kleinen Kriimmungsradien bevorzugt kollabieren, 
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Abb. 6.9. Kraftlinien im Azinus als elastisches System, (Nach 
v. Gehlen32) 

wahrend solche mit groBeren Kriimmungsradien vor
iibergehend sogar starker aufgeblasen werden konnen. 
Auch iiben hohe Oberfliichenspannungskrafte einen 
Sog auf die Kapillaren aus, des sen Folge Odembil
dung und ggf. Rhexisblutungen sein konnen. 

Die besonderes im Alveolarraum mit seinen klei
nen Kriimmungsradien hohe Oberfliichenspannung 
wird durch obeifliichenaktive Substanzen ("SUlfac
tant") modifiziert (s. unten). Der Anteil der Oberfla
chenkrafte an der Gesamtretraktionskraft macht nach 
differenzierenden Messungen etwa 50-70% aus 37.43.58 . 

Funktionsverluste des Fasergeriistes im Alter und 
Strukturschiiden wirken sich somit nicht nur direkt 
durch Anderungen der fasergebundenen mechanischen 
Eigenschaften, sondem iiber Dimensionsanderungen 
mit geanderten Kriimmungsradien auch indirekt auf 
die Oberfliichenspannung aus. 

Surfactant 
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Ein Verlust an Surfactant-Aktivitat fiihrt zu schweren 
Beeintrachtigungen der Ventilationsmechanik. 

Die oberflachenaktiven Substanzen werden in den 
Pneumozyten Typ II (und wahrscheinlich auch in den 
Clara-Zellen) gebildet und sind im Zytoplasma elek
tronenmikroskopisch als typische Lamellenkorperchen 
nachweisbar. Es handelt sich urn groBe bipolare Mo
lekiile von Phospholipiden, besonders Di-palmitoyl-le
cithin, mit zusatzlicher Glykoproteinkomponente, mit 
je einem hydrophilen und hydrophoben Ende. Nach 
Ausschleusung aus den Pneumozyten breiten sie sich 
nach Art eines monomolekularen FUmes auf einer Hy
pophase aus, gleichen dabei UnregelmaBigkeiten der 
Alveolaroberflachen aus und reduzieren die Oberflii
chenspannung. In der Inspiration wird der Film star
ker gespreitet und in seiner Ordnung gestOrt, so daB 
sich die Oberflachenspannungskrafte verstarken und 
die Exspirationsbewebung unterstiitzen. Durch er
hahte Ordnung und dichtere Packung wahrend der 
Exspirationsbewegung wird die Oberflachenspannung 
wieder reduziert und eine gleichmtiBige Alveolarver
kleinerung dadurch bewirkt, daB dieser Effekt in sich 
vorzeitig retrahierenden Alveolengruppen friiher und 
starker eintritt als in den nachfolgenden (Abb. 6.10). 
Dieser Ausgleichseffekt einer Stabilisierung der Ex
spirationsphase ist von groflter Bedeutung 47. 

Der Surfactant stellt weiterhin einen 
• Schutzmechanismus der Oberfliichen des Respirati

onssystems dar, indem er die Adhiision von Bakte
rien verhindert und durch Einhiillung von Partikeln 
die Phagozytose durch Makrophagen begiinstigt, 
auf die er vermutlich einen zusatzlichen aktivieren
den EinfluB hat 42.49. 

Abb. 6.10. Surfactantwirkung: Gasblase mit Oberfliichenfilm. 
Bei Verkleinerung der Blase steigt die Konzentration des Surfac
tant an der Grenzflache an, der erh6hte Filmdruck wirkt dem 
Oberflachendruck entgegen. Rechts sind die oberflachenaktiven 
Molektile als "Stecknadeln" mit hydrophilem und hydrophobem 
Ende gezeichnet. (Aus Schoedel58) 

Dos Abwehrsystem der Atemwege 
und der Lunge 

Die Lunge mit ihrer groBen inneren Oberflache gerat 
in unrnittelbaren Kontakt mit allen maglichen Schad
stoffen, die mit der AuBenluft in die Luftwege und 
z. T. bis in die Alveolen gelangen 22.39,49. Sie wird da
gegen durch ein Abwehrsystem geschiitzt, des sen 
Versagen zu Erkrankungen fiihrt, das bei intakter 
Funktion den Alveolarraum steril halt, das aber in be
sonderen Fallen auch durch iiberschieBende Reaktio
nen selbst zur Ursache von Krankheiten werden kann. 
In den Luftwegen besteht ein vorwiegend mechani
scher Reinigungsmechanismus, wahrend im Alveolar
raum eine zelluliire Reinigungs- und Abwehifunktion 
durch Makrophagen die wichtigste Rolle spielt. Hinzu 
treten immunologisch vermittelte Abwehrvorgiinge in 
beiden Systemen. 

Die Schutzfunktion der Schleimhout 
und der Atemwege 

Mukoziliare Clearance. Das Epithel der Luftwege ist 
ein mehrreihiges Flimmerepithel, das sich bei hoher 
Umsatzrate nach einem inaqualen Teilungsmechanis
mus regeneriert 19; neuerdings wird ihm auch eine er
hahte Plastizitat mit der Fahigkeit zu Umdifferenzie
rung noch jenseits der Basalzellen zugeschrieben 17.40. 
Neben den Flimmerzellen kommen etwa im Verhalt
nis von 1 auf 6-8 Flimmerzellen schleimbildende Be
cherzellen vor, deren Anzahl sich unter krankhaften 
Verhaltnissen stark vermehren kann. In den Bronchio
len sind statt der Becherzellen vorwiegend Clara-Zel
len 27 zu finden, die nach morphologischen Beobach
tungen zwei unterschiedliche Sekretkomponenten pro
duzieren und teils nach dem merokrinen, teils apokri
nen Typ in die Lichtung abgeben49. Hauptquelle des 
Bronchialsekretes sind die bis etwa in die 8. Teilungs
generation reichenden Schleimdriisen mit im Normal
fall etwa gleichem Anteil von mukasen und sera sen 
Driisenepithelien, wobei sich das diinnfliissigere Se
kret der vorwiegend peripher in den Driisenazini gele
genen serasen Zellen mit dem zahfliissigen der muka
sen Zellen verrnischt und die Ausschleusung iiber das 
Gangsystem der Driisen erfolgt. Ais alveolare Sekret
komponente der Pneumozyten yom Typ II wird dem 
Bronchialsekret noch in die Bronchiolen gelangender 
Suifactant beigemischt, der den Mukustransport im 
Bronchialsystem wesentlich erleichtert 48. 

Die sog. "Hellen Zellen" des Bronchialsy
stems 29.31, die speziell mit Silberfarbungen nachgewie
sen werden kannen, bilden Serotonin, auBerdem wird 
ihnen eine neurorezeptorische Funktion zugeschrie
ben. 

Der Mechanismus der mukoziliiiren Clearance 
(" rollender Schleimteppich ", "muco-ciliary escala
tor") wird durch die vorwarts gerichtete Zilienbewe
gung des Flimmerepithels in Gang gehalten. Die Se-



krete zeigen eine charakteristische Schichtung 41. Die 
Zilien bewegen sich in einer dtinnfltissigen Sol phase, 
die dem Epithel aufliegt und schaumige Surfactantan
teile enthalt. Bei dem schnellen Vorwartsschlag grei
fen in gestrecktem Zustand ihre Spitzen unter die zah
fltissige dariiberliegende Gelphase, auf der sich die zu 
eliminierenden Partikel niedergeschlagen haben. Die 
Bewegung der Phasen gegeneinander und die opti
male Hohe der Solschicht wird durch Surfactantrnate
rial aufrecht erhalten 48. Die Transportgeschwindigkeit 
variiert stark, sie ist in der Trachea mit etwa 1,4 cm/ 
min wesentlich groBer als in den kleinen Bronchien 
mit etwa 0,06 cm/min 39. 

Unter krankhaften Bedingungen konnen Ande
rungen der Zusammensetzung und Viskositiit des Se
kretes 54,55, z.B. bei Becherzellmetaplasie oder Beimi
schung entztindlicher Exsudate, die Clearancefunktion 
beeintriichtigen. Ahnlich wirken sich St6rungen der 
Zilientiitigkeit durch Zilienverlust, liihmung (z. B. 
durch Zigarettenrauch) oder Fehlbildungen aus, z. B. 
bei dem Camner-Syndrom 25 • Es kann zur mukozilia
ren InsufJizienz mit Schleimaufstau kommen 53. 

Alveolare Clearance. Dem Alveolarepithel liegt ein 
feiner Suifactantfilm auf. Fremdkorper konnen darauf 
niedergeschlagen und bronchialwarts transportiert 
werden; durch Einhiillung wird ihre Phagozytose be
gtinstigt. Die hauptsachliche Bedeutung kommt aber 
den Alveolarmakrophagen zu, die aus dem Knochen
mark stammen und tiber das Blut in die Alveolen ein
treten ([> Abb. 6.7 e). Sie erfahren dabei eine Rei
fung und konnen sich im interstitiellen Kompartment 
noch teilen 23. 1m Alveolarraum konnen sie sich aktiv 
bewegen, phagozytieren Fremdmaterial und werden 
tiber das Bronchialsystem eliminiert; ein kleiner Teil 
von ihnen kann moglicherweise auch wieder in das 
Interstitium zuriickgelangen. Ais weitere zellulare Ele
mente konnen Granulozyten chemotaktisch angelockt 
werden. 

Clearance durch Blut und Lymphe. Neben den bis
lang beschriebenen Wegen der mechanischen Clearan
ce tritt der Abtransport tiber Blut und Lymphe an Be
deutung zuriick. In das Zwischengewebe gelangte 
Schadstoffe werden teils in Makrophagen, andere Par
tikel aber zum Teil auch frei mit der Lymphe trans
portiert. Sie gelangen in den Lymphknoten zur Abla
gerung. Die Wege des Lymphtransportes sind bei 
Pneumokoniosen, vor allem aber wegen der enormen 
klinischen Bedeutung als Metastasierungswege bei 
Tumoren untersucht und nomenklatorisch bestimmt 
worden 14,35, 

In der Peripherie ist lymphatisches Gewebe in Zu
ordnungzu Lungenvenen in der Pleura und insbeson
dere in den Bronchien ("bronchus-associated lym
phoid tissue ", BALT) ausgebildet. Follikel werden 
von zilienfreien sog. M-Zellen tiberkleidet, die eine 
Partikelaufnahme ermoglichen. Voll organisierte 
Lymphknoten sind erst im Bereich der Lappen- und 
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Segmentbronchien entwickelt 50• 1m Bereich des Naso
pharynx und der oberen Trachea ist das lymphatische 
Gewebe in follikularer Anordnung besonders stark 
ausgebildet. 

Immunologische Abwehrmechanismen. Sie stehen 
in enger Verbindung mit dem lymphatischen Gewebe, 
das zur Peripherie hin mehr diffus in Form freier 
Lymphozyten in der Submukosa auftritt. Auch in den 
Alveolen werden neben den Makrophagen vereinzelte 
Lymphozyten gefunden. 
• Das Bronchialsekret bildet die erste Abwehrzone 

und verfiigt tiber immunologische Potenz 20,44,49,56. 

Es enthalt IgA in wei taus hoherer Konzentration 
als im Serum und in einer besonderen dimeren se
kretorischen Form, die durch Hinzurugung sog. se
kretorischer T-Stilcke aus den Bronchialdriisen und 
dem Epithel stammen. IgG und IgM werden in den 
Keirnzonen der regionaren Lymphknoten gebildet, 
IgE tiberwiegend irn oberen Respirationstrakt 24, je
doch auch lokal von Plasmazellen in der Tunica 
propria. Auch IgM kann ahnlich IgA hOher poly
merisiert und durch die serosen Zellen aktiv in das 
Sekret transportiert werden 54. 

• In der Tunica propria besteht ein aus T- und B
Lymphozyten sowie Makrophagen zusammenge
setztes Abwehrsystem der 2. Zone, das spezifisch 
auf eine groBe Zahl von Antigenen zu reagieren 
vermag. IgM reagiert auf eine spezielle Infektion 
am schnellsten, wird spater aber durch einen lang
samer einsetzenden IgG-Anstieg abgelOst, der bei 
wiederholter Infektion schneller und intensiver ein
setzt. IgE tritt in der Schleirnhaut vorwiegend in 
Bindung an die Oberflache von basophilen Granu
lozyten und Mastzellen auf. Es bewirkt als "Rea
gin" der allergischen Reaktion die Freisetzung ver
schiedener Mediatoren, die zur entztindlichen Re
aktion im Gewebe ftihren. 

Die Kenntnis dieser Vorgange unter pathologi
schen Verhaltnissen konnte durch Anwendung im
munhistochemischer Verfahren in der Histologie 
wesentlich gefOrdert werden. Es liegen aber noch 
keine aU,sreichenden systematischen Untersuchun
gen vor, so daB sie noch keine praktische Bedeu
tung rur die Biopsiediagnostik gewonnen haben. 

• 1m Bronchialsekret finden sich weiterhin Lysozym, 
Fibronektin, sekretorische Glykosidase und Kom
plementkomponenten, die rur die Abwehr bedeut
sam sind. Die ebenfalls vorhandenen sekretori
schen Protease-Inhibitoren (aI-Antitrypsin, o.z-Chy
motrypsin, o.z-Makroglobulin) gewinnen als Schutz
komponenten des Gewebes gegen aus dem Zellzer
fall freiwerdende Proteasen, Z. B. besonders die 
Leukozyten-Elastase, eine besondere zusatzliche 
Bedeutung, indem sie eine gewebszerstorende Pro
teasen-Antiproteasen-Imbalance zugunsten der Pro
teasen verhindem ([> Emphysem, S. 584). 
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Fehlbildungen von Trachea, 
Bronchien und Lungen 

lungenentwicklung 

• Die Entwicklung von Kehlkopf, Tracheobronchial
baum und Lunge beginnt in der 4. Embryonalwo
che mit einer Ausstiilpung an der Ventralseite des 
Vorderdarmes 29,40. Die nach kaudal wachsende 
Lungenanlage wird durch ein bindegewebiges Sep
tum yom Vorderdarm getrennt. Osophagotra
chealfisteln resultieren aus Defekten dieses Sep
tums ([> Bd. 2, Kap. 2). Die Kehlkopfanlage ruckt 
erst spater kranialwlirts in die ursprungliche Kie
menregion, die das knorpelige Kehlkopfskelett bil
det. 

• Am Ende der 4. Embryonalwoche sprossen am un
teren Trachealende 2 Bronchialknospen aus .. Der 
sich entwickelnde Bronchialbaum wachst unter un
regelmiifJig-dichotomer Teilung in das zellreiche 
primitive Mesenchym der beiderseitigen Hemitho-
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races vor 14, 15.19,25,26. Nach 6 Wochen ist die erste 
embryonale Phase abgeschlossen, wlihrend der 
sich der Bronchialbaum bis etwa zu den Segment
bronchien entwickelt. 

• Es folgt bis Ende der 16. Woche die pseudoglandu
liire Phase ([> Abb. 6.7 a). Das Bronchialsystem 
reicht nun bei im Mittel 17 Teilungsgenerationen 
in der axialen Linie des Unterlappenbronchus bis 
zu den Bronchioli terminales. 

• Wlihrend der mit der 17. Woche beginnenden kana
likuliiren Phase entwickelt sich vor allem das Ge
faBsystem, doch geht auch die Ausbildung der 
Bronchiolen unter Entwicklung von Sacculi weiter. 
Die Kapillaren gewinnen durch Riickbildung des 
Mesenchyms engeren Kontakt zu den peripheren 
Lufiraumen, in denen sich das Epithel zunehmend 
verdiinnt und in verstreuten Abschnitten schon ei
nen Gasaustausch ermoglicht. 

• Die sakkuliire Phase fiihrt unter starker Zunahme 
des Lungenvolumens durch Vorwachsen primlirer 
und sekundlirer vaskularisierter Gewebsleisten zur 
Bildung der letzten alveoliiren Phase, die etwa mit 
der 34.-36. Woche beginnt. 1m Zeitpunkt der Ge
burt wird bei starker Streuung mit etwa 55 Mia. 
Alvealen gerechnet 31. 

• Der WachstumsprozeB geht auch nach der Geburt 
noch weiter. Etwa 85% der Alveolen werden erst 
postpartal, vorwiegend wahrend der ersten 2 Le
bensjahre ausgebildet, offenbar durch weitere Un
terteilung der Sacculi und intraazinlire Verlange
rung unter Zunahme respiratorischer Bronchiolen 
16,17,40 (Tabelle 6.3). 

TabeUe 6.3. Morphometrische Werte der menschlichen Lunge in verschiedenen Lebensaltem. (Aus: Thurlbeck41) 

1 Monat" 17 Monate" Erwachsene 

Lungenvolumen (rnl) 167 566 4340 

Alveolaroberfliiche (m2) 6,5 20,1 143 

Alveolenzahl (x 106) b 100 300 400 

Alveolarwanddicke IJlIl 4,98 2,75 2,22 

% vom Gasaustauschraum 

Luft 74,5 87,7 86,5 

Alveolarwiinde 25,5 12,3 13,5 

% der Alveolarwande 

Typ I Zellen 7,9 9,6 8,6 

Typ IT Zellen 5,9 7,4 7,6 

Interstit. Zellen 33,4 16,8 9,6 

Azelluliir. Interstit. 24,7 21,9 20,9 

Endothel 12,7 13,9 11,0 

Kapillarblut 15,7 30,5 42,0 

" nach Zellner et al. 43 
b nach Thurlbeck 40 
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• Spatestens nach dem 7.-8. Lebensjahr erlolgt das 
Lungenwachstum kaum noch durch Neubildung, 
sondern durch GrofJenzunahme der Alveolen. 

Nach Resektion von Lungengewebe scheint auch beim 
Erwachsenen noch ein relativ geringes Wachstum 
moglich 17. Untersuchungen an jugendlichen und er
wachsenen Operierten haben gezeigt, daB der Aus
gleich des Gewebsdefektes im wesentlichen durch 
Dehnung des Restlungengewebes erlolgt und nur ein 
recht geringes AusmaB an kompensatorischem 
Wachstum eintritt, das auch in der jugendlichen, noch 
aktiv wachsenden Lunge nicht wesentlich starker aus
fallt. AusfUhrliche experimentelle Untersuchungen an 
verschiedenen Tierspezies ergaben, daB bei ihnen ein 
starkeres, besonders bei jungen Tieren z. T. komplettes 
Ausgleichswachstum zustande kommt, das 4-7 Tage 
nach dem Eingriff fur die meisten Zelltypen einen 
Spitzenwert erreicht und durch eine Zunahrne des 
Lungengewichtes neben den Anzeichen erhohter 
Wachstumsaktivitat CH-Thymidineinbau, Zunahme 
des Kollagengehaltes u. a.) gekennzeichnet wird 41. 

Neben dem Dehnungsreiz scheinen verschiedene au
tokrine, parakrine und endokrine Faktoren eine Rolle 
zu spielen. 

Fehlbildungen 

Bei diesem Entwicklungsgang ergeben sich zahlreiche 
Moglichkeiten zu Fehlbildungen der Luftwege, des 
respiratorischen Parenchyms und der GefaBe, die in 
der Regel umso schwerwiegender sind, je Jruher die 
Fehlbildung einsetzt 21,23,34,37,42. Fehlbildungen der 
Nachbarschaftsorgane (Herz, groBe GefaBe, Thorax, 
Zwerchfell) konnen sich ebenfalls auf die Lungenent
wicklung storend auswirken. Manche vorwiegend ent
ztindliche Erkrankungen konnen sekundiir zu Veran
de~ngen in den Lungen fUhren, die gegen Fehlbil
dungen dif.ferentialdiagnostisch abgegrenzt werden 
mtissen; sie treten zum Teil (Bronchiektasen, "zysti
sche" Fehlbildungen) wesentlich haufiger als primare 
Entwicklungsstorungen auf. 

Epidemiologie. In einem groBen lungenchirurgischen 
Untersuchungsgut 35 betrafen 3,1 % aller FaIle angebo
rene Fehlbildungen. Darunter befanden sich 83% zy
~tische Fehlbildungen mit HemmungsmiBbildungen, 
UberschuBbildungen und lobare Emphyseme, 15% 
sonstige Anlagestorungen. 1m Neugeborenenalter sind 
haufig Notoperationen erlorderlich (kongenitales loba
res Emphysem, Stenosen im Tracheobronchialbaum, 
adenomatoid-zystische Fehlbildungen), wahrend bei 
Erwachsenen besonders im Alter zwischen 20 bis 40 
Jahren vorwiegend solitare Zysten, Bronchiektasen, 
Lungensequestrationen und AV-Fisteln operativ be
handelt werden mtissen. 

Unterentwicklung 

Sie kann in 
• einem doppel- oder einseitigen volligen F ehlen ei

ner Bronchus- und Lungenanlage, 
• einer rudimentiiren Bronchusbildung ohne Lungen

gewebe, schlieBlich in 
• einem unvoUstiindig entwickelten Bronchialsystem 

mit einer fleischartigen Masse fehlgebildeten Lun
gengewebes bestehen (Schweregrade 1-1/1 nach 
Schneider). 

• Eine doppelseitige komplette Agenesie ist selten. 
Einseitige Agenesien betreffen haufiger die linke 
als die rechte Lunge. Der freibleibende Thorax
raum wird vom Herzen und Mediastinum ausge
fUllt, die kontralaterale Lunge ist meist deutlich 
vergroBert. Die Patienten konnen ein norrnales Le
ben salter erreichen, ein Teil der Faile wird zufallig 
bei einer Rontgenuntersuchung oder sogar erst bei 
der Obduktion entdeckt. 

• Bei inkompletten einseitigen Agenesien liegt dem 
Bronchusstumpf noch etwas unterentwickeltes Lun
gengewebe vom fetalen Typ an. Die Fehlbildungen 
sind mit Anomalien des GefaBverlaufes verbunden. 

• Hypoplasien werden ab Volumenreduktionen von 
mindestens tiber 30% gerechnet 39• Mit Injektions
techniken kann eine Reduktion der Bronchustei
lungsstufen erlaBt werden. Die Alveolarisierung 
kann reduziert sein. Bei dem Scimitar-Syndrom 
wird die hypoplastische rechte Lunge arteriell aus 
dem groBen Kreislauf versorgt, und es besteht ein 
abnorrner zwerchfellwarts breiter werdender veno
ser AbfluB in die V. cava inferior, der sich ront
genologisch ahnlich einem Tiirkensabel darstellt. 

• Eine Lungenhypoplasie besteht meist auch bei an
geborenen ZwerchJellucken infolge der Raumforde
rung durch in die Thoraxhalfte verlagerte Bauchor
gane (Abb. 6.11 a). Zwerchfellhemien treten in ei
ner Hiiufigkeit von 1 :2000 bis 5000 Geburten auf 
und gehoren darnit zu den haufigeren Fehlbildun
gen von Lungen und Thorax. Eine ZwerchJell
agenesie ist selten. 

Akzessorische Bronchien, Nebenlungen, 
Lungensequestration 

Bei den Fehlbildungen des Tracheo-Bronchialbaumes 
ist zwischen extra- und intrapulmonaler Lokalisation 
zu unterscheiden. 
• Trachealdivertikel entstehen aus blind endenden 

vorwiegend rechtsseitig entwickelten Bronchial~ 
knospen. 

• Aus Abspaltung und Verlagerung von Trachealepi
thel konnen sich paratracheal oder im Mediastinum 
extra pulmonale Bronchuszysten mit Wandanteilen 
entsprechend der Bronchialwand, z. T. mit Knorpel
inseln, oder lediglich von Flimmerepithel ausge
kleidete Zysten entwickeln. Sie sind gewohnlich 



Abb. 6.lla-d. Fehlbildungen der Lunge. 
a Hypoplasie der linken Lunge bei angebo
rener Zwerchfellticke mit Verlagerung von 
Bauchorganen in die linke Thoraxhalfte. 
b Thorakale Nebenlunge. c GroBe, leicht 
gekammerte Lungenzyste anstelle des Ober
lappens. d Lungensequestration mit Pneu
monie, akzessorische Arterie aus der thora
kalen Aorta. 27jahriger Mann, Operations
praparat 

mit Fliissigkeit oder seromukosem Sekret gefiillt 
und konnen ihre Nachbarschaft durch Kompression 
beeintd[chtigen und infiziert werden. 

• Akzessorische Bronchien konnen Ausgangspunkt 
fur Nebenlungen sein, die meist intrathorakal-basal 
(Abb. 6.11 b), nur sehr selten intraabdominal (mit 
Verbindung durch das Zwerchfell) liegen. Sie wer
den gewohnlich von aus der Aorta entspringenden 
Arterien versorgt und weisen unterschiedlich aus
differenziertes Alveolargewebe auf. 

• Die intralobare Lungensequestration entspricht ei
ner in den Lungenkorper gewohnlich basal-dorsal 
eingefiigten Nebenlunge. Auch hierbei erfolgt die 
Blutversorgung liber eine Arterie, die aus der Aorta 
entspringt. 1m separierten Abschnitt konnen sich 
auch Bronchuszysten bilden. Spatere Entwicklung 
entziindlicher Komplikationen ist haufig und gibt 
AnlaE zur Operation (Abb. 6.11 d). 

• Lappungsanomalien sind haL/fig, haben aber keine 
funktionelle Bedeutung, sofem sie isoliert auftre
ten. Auch bei an sich regelrecht gestalteter Lappen
bildung schneiden die Fissuren unterschiedlich tief 
hiluswarts ein. 
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Atresie, Stenose, Ektasie 

• Tracheal- und Bronchialatresien betreffen Ofter nur 
kurze Abschnitte. 1m nachgeschalteten Lungenge
webe konnen sich Bronchiektasen mit massivem 
Schleimstau, spater entzundliche Komplikationen 
ausbilden. 

• Stenosen ' sind fast immer erworben; sie entstehen 
durch Kompression von auEen, durch Lichtungs
einengung infolge von Tumoren oder Narbenzug, 
heutzutage am haufigsten als Folge eines Intu
bationstrauma. Auch die sag. weich en Stenosen 
(Tracheo- und Bronchomalazie) sind gewohnlich 
Folge einer Wandschadigung durch Kompression 
oder Entzundung, besonders einer solchen mit 
Knorpelabbau (chondrolytische Perichondritis 24). 
Bei der Tracheo-( Broncho-)pathia chondro-osteo
plastica kommt es zur Neubildung von Knorpel 
und Knochen in der Submukosa mit einer reibei
sen-artigen Gestaltung der Schleirnhaut. Die Lich
tungseinengung ist im allgemeinen gering und 
wirkt sich nur bei weiter Ausbreitung bis in die 
kleinen Bronchien aus. Die Atiologie ist unklar, of-
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fenbar handelt es sich nicht urn einen tumorosen 
ProzeB. Eine Siibelscheidentrachea beruht auf 
meist altersbedingten Knorpelveranderungen 22. Der 
Querdurchrnesser ist stark verrnindert, die Pars 
membranacea wird durch die Annaherung der 
Knorpel entspannt. Auch ihre funktionelle Bedeu
tung ist gering. 

• Diffuse oder partielle Ektasien kommen besonders 
im Alter vor und betreffen vor aHem die Pars 
membranacea, wodurch ein exspiratorischer Kol
lapsmechanismus mit asthmaahnlichen Erstickungs
anfallen ausgelOst werden kann. 

• Diffuse Bronchiektasien vorwiegend in den beider
seitigen Lungenunterlappen sind irn Gegensatz zur 
friiheren Auffassung ihres angeborenen Charak
ters 27,30 ganz iiberwiegend friihkindlich erworben 
(I> S.572). 

• Unklar bleibt die Atiologie der Tracheo-Broncho
mega lie , d. h. des seltenen Mounier-Kuhn-Syn
droms 36• Die dabei nachgewiesenen Veranderungen 
im Wandaufbau mit starker Verrninderung der Ela
stika und der glatten Muskulatur konnen auch Fol
ge einer chronischen Bronchitis der destruktiven 
Form (I> S. 567) sein. 

Intrapulmonale Fehlbildungen 

Ais Folge ortlicher oder generalisierter Entwicklungs
hemmung bei der Ausdifferenzierung des Bronchial
baumes entstehen unilokuliire, meist groBe, oder mul
tilokuliire, nicht selten wabenartige zystische Fehlbil
dungen, deren Lokalisation, GroBe und Wandaufbau 
yom Zeitpunkt des Eintrittes der Storung wahrend der 
Lungenentwicklung und der dabei erreichten Auf
zweigungsgeneration im Bronchialbaum abhangig 
ist 21,37,39,41. 

Abb. 6.12a,b. Intrapulmonale Fehlbildungen. a Wand einer grii
Beren Bronchuszyste, mangelhafte Differenzierung des angren-

Solitare Zysten 

• Die Sacklunge steHt den Extremfall der volligen zy
stischen Umwandlung einer Lungenknospe dar. In 
ahnlicher Weise kann auch nur ein ganzer Lappen 
betroffen sein (Abb. 6.11 c). 

• Lungen-( Bronchus-)Zysten kommen in zentraler 
und peripherer Lage vor. Sie entstehen meist eben
falls aus der Fehlentwicklung groBerer Bronchien. 
Die Wand enthalt oft noch Bronchuswandbestand
teile, die Auskleidung erfolgt durch Flimmerepi
thel, das bei gesteigertem Innendruck abgeflacht 
sein kann (Abb. 6.12 a). Sie konnen als offene Zy
sten mit dem Bronchialbaum in Verbindung stehen 
und sind dann infektionsanfaHig; geschlossene 
("stumme") Zysten, die ihre Verbindung zum iibri
gen Bronchialsystem verloren haben, sind meist 
mit Fliissigkeit oder mehr schleimigen Massen ge
fliHt. Sog. Bliihzysten konnen durch einen ventilar
tig wirksamen BronchialanschluB rasch vergroBert 
werden und das umliegende Lungengewebe kom
primieren. 

Zysten dieser Art manifestieren sich besonders 
bei iilteren Kindem und jugendlichen Erwachse
nen. Sie sind gegen erworbene Hohlraumbildungen 
(besonders narbenbedingte oder bronchostenotische 
bullose Emphyseme, Kavemen u. a.) differential
diagnostisch abzugrenzen, die - zunehmend mit 
dem Alter - etwa 3/4 aller operierten "Zysten" aus
machen 20. 

• Enterogene intrapulmonale Zysten, die von ente
raler oder gastraler Schleimhaut ausgekleidet sind 
und gelegentlich sogar kleine Inseln von Pankreas
gewebe enthalten, sind sehr selten. 

Multiple Zysten, polyzystischer Umbau 

Multiple Zysten oder polyzystischer Umbau ganzer 
Lungen oder groBerer Lungenabschnitte haben einen 
spateren teratogenetischen Beginn. 

zenden Lungengewebes. 19jiihrige Frau, Operationspraparat. 
b Adenomatoid-zystische Lungenfehlbildung. H.E. 4: 1 



• Zysten vom peripheren Typ treten gewohnlich mul
tipel auf, haberi vielfach noch einen bronchusahnli
chen Wandaujbau, sind unterschiedlich derbwandig 
und z. T. von mangelhaft differenziertem Lungen
gewebe umgeben. Das morphologische Spektrum 
ist breit. Es reicht von gruppenweise angeordneten 
grojJeren Zysten iiber sog. Wabenlungen bis zur 
sog. fetalen Bronchiektasie. Zumal bei letzterer 
Form stellt sich die Differentialdiagnose zur bron
chiolektatischen Form erworbener Lungenfibrosen, 
bei Begrenzung auf Lappen oder Segmente auch 
zur poststenotischen wabigen Bronchiektasie 
([> Abb. 6.17e). 

• Die adenomatoid-zystische Lungenfehlbildung 
kommt stets einseitig und ganz iiberwiegend auf ei
nen Lungenlappen begrenzt vor. Es handelt sich 
urn eine hamartomatose Fehlbildung (Abb. 6.12b), 
bei der sich aus iiberschieBender Bronchus- und 
Bronchiolusentwicklung ein kommunizierendes Sy
stem unterschiedlich groBer Hohl- und Spaltraume 
bildet [alte Bezeichnung: angeborene Hyperplasie, 
auch kongenitaler (hamartomatoser) Lungentu
mor]. Unter den nach GroBe und Haufigkeit des 
Auftretens zystischer Hohlraume unterschiedenen 3 
Subtypen 18,38 macht der grojJzystische Typ I etwa 
die Halfte der Falle aus, wiihrend der mit der stark
sten LungenvergroBerung einhergehende duktular
wabenartige Typ III am seltensten gefunden wird. 

• Die bronchiolo-alveolare Dysplasie ist differential
diagnostisch gegen kongenitale polyzystische Lun
genveriinderungen abzugrenzen. Es handelt sich 
hierbei urn erworbene Veriinderungen, die im Rah
men des postpartalen Atemnotsyndroms (IRDS ~ 
S.619) nach Langzeitbeatmung auftreten und im 
weiteren Verlauf des postpartalen Lungenwachs
turns zumindest teilweise wieder ausgeglichen wer
den konnen 13,32. 

• Bei dem kongenitalen (lobar en) Emphysem besteht 
keine Fehlbildung der alveolaren Strukturen, son
dem eine chronische Oberbliihung, die am hiiufig
sten durch nicht-entziindliche Stenosen im zufUh
renden Bronchus (abnormer Wandautbau mit Knor
peldysplasie, Kompression Z. B. durch abnormen 
GefaBverlauf oder vergroBerte Lymphknoten, Ver
legungen der Bronchuslichtung) verursacht wird 
und vorwiegend Neugeborene und Sauglinge, selte
ner Klein- und Schulkinder, dabei haufiger Kna
ben, befmlt. Betroffen ist nahezu ausschlieBlich nur 
ein Lappen, in etwa der Halfte der Fane der linke 
Oberlappen. Bei gut einem Drittel der Kinder be
stehen weitere Begleitmij3bildungen, vor allem des 
Herzens. Die Verdriingung des iibrigen Lungenge
webes und Verlagerung des Mediastinums zwingt 
hiiufig zur Notoperation. 

• 1971 wurde durch morphometrische Messungen 28 

ein Zustand iiberschieBender numerischer Hyperpla
sie ("Polyalveolose", "alveolarer Gigantismus") als 
lappenbegrenzte Fehlbildung yom Krankheitsbild 
des kongenitalen Emphysems abgetrennt. 
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• Die seltene kongenital-zystische Lymphangiektasie 
ist differentialdiagnostisch durch eine bevorzugte 
subpleurale und interlobare Lokalisation, histolo
gisch durch massiv ausgeweitete Lymphbahnen mit 
flacher auskleidender Endothelschicht in einem 
diinnen Netz elastischer und kollagener Fasem zu 
erkennen. Haufig besteht ein Zusammenhang mit 
einem Herifehler und Pulmonalvenenanomalien. 
Der groBte Teil der Kinder stirbt noch im Neuge
borenen- bis When Sauglingsalter. 

Fehlbildungen der LungengefaBe 

• Die Aplasie einer Lungenarterie ist sehr selten. 
Die zugehOrige Lunge ist meist hypoplastisch und 
zugleich fehlgebildet, gleichzeitige HerzmiBbildun
gen sind haufig. Die Blutversorgung erfolgt iiber 
die Bronchialarterie und hiiufig zusatzliche Aste 
des groBen Kreislaufes. Gelegentlich kommen auch 
umschriebene zirkulare Stenosen vor. Als Folge 
des hohen systemischen Blutdruckes konnen rezidi
vierende intraalveolare Blutungen auftreten 37; bei 
einem Teil der Patienten entwickelt sich eine pul
monale Hypertonie. 

• Bei erworbenen Verschliissen eines Pulmonalarte
rienstammes nach iiberlebter Embolie kann durch 
vermehrten Ausbau der Bronchialarterienzirkulati
on das Lungengewebe erhalten bleiben und ront
genologisch das Bild der "einseitig hellen Lunge" 
resultieren. 

• Hypoplasien kommen bei Pulmonalklappensteno
sen vor und betreffen haufiger den Pulrnonalarte
rienstamm und beide Hauptaste. Hypoplasien peri
pherer Aste sind meist mit Hypoplasie und Paren
chymfehlbildungen des betroffenen Lungenab
schnittes verbunden. 

• Fehlbildungen im venosen Gebiet kommen hiiufi
ger als arterielle Fehlbildungen vor und werden bei 
0,7% der Kinderobduktionen beobachtet42• Die 
Atresie vor der Einmiindung in den linken Vorhof 
kann zum Bild des Cor triatriatum fUhren, indem 
sich bei Persistenz einer gemeinsamen Lungenvene 
eine vorhofartige Venektasie neben dem Vorhof 
entwickelt, die mit diesem meist nur in einer eng 
umschriebenen Verbindung steht und sich als 
schwerwiegende Stenose fUr den LungenblutabfluB 
auswirkt. Bei Atresien bilden sich gewohnlich ve
nose Kol!ateralkreislaufe zu den broncho-pulmona
len Venenplexus aus. Der Blutriickstau in der Lun
ge kann zum Bild der "Pulmo cardialis" (~ 

S. 604) fUhren. 
• Lungenvenenfehlmiindungen konnen total oder par

tiel! entwickelt sein und das Lungenblut direkt 
oder indirekt dem linken Herzvorhof zufiihren. Ab
norme venose Verbindungen konnen einseitig auch 
zu einer persistierenden linken oberen Hohlvene, 
rechts zur unteren Hohlvene bestehen. 
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• Arterio-venose (A- V- )Fisteln sind in der Mehrzahl 
der Hille angeboren, manifestieren sieh im allge
meinen aber erst in spateren Jahren 33 . Sie treten 
meist solitar auf und entstehen aus einer Persistenz 
kapillarer Anastomosen, die sieh sehlieBlieh zu 
vorwiegend subpleural in den Unterlappen gelege
nen saekartigen Blutraumen mit arteriellem ZufluB 
und venosem AbfluB umbilden. Bei hohen Shunt
volumina konnen sie eine starke Kreislaufbelastung 
bewirken. Meist multiple kapillare teleangiektati
sehe arterio-venose Fisteln entwiekeln sieh als pul
monale Manifestation eines M. Osler. 
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Bronchitis, Asthma, 
Emphysem, Atelektase 

Die cnl/undlichen 'rkrankungen d'r temwegc 
gehoren b'l Einbe/ichung der .. grippalcn" lnlckl 
IU den hill/fix.Hell £r/../'CII//..(IIII:(,11 ii!Jer/wupt. Oi 
m 'i ... tcn Mens hen machen jiihrlich mehr r Hak
ken dureh. die in der Regel ohnc wiler' olg 'n 
uusheilen. 

h'r auch die ('lImll; lei/eli i:.rkrclll/..IIIIXell ha
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der in den indu ... triali ... icrtell laat n. -LlI:('IItJ/II 
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stand an rrilhbeH'lIlll11gen bd: dadurch haben ~Ie 
auch cine crhcblichc lI'imcluljtlicite Bedell/III/I( 
gc\' nnen. 

Die Haufigkeitsangaben bei weltweiten Vergleichen 
beruhen vielfaeh auf der einfachen Definition del' 



WHO ([> S. 564; ausfuhrliche epidemiologische Stu
dien sind dagegen auf klinische Untersuchungen ein
schlieBlich zugehoriger Funktionsdiagnostik gestiitzt. 

Ein fiihrendes klinisches Symptom ist die obstrukti
ve Ventilationsstorung, deren Schweregrad auch we
sentlich das weitere Schicksal des Patienten bestimmt. 
Sie tritt nicht nur als Folge von Erkrankungen der 
Atemwege auf, sondern ist oft auch Folge von Erkran
kungen des respiratorischen Parenchyms, insbesonde
re von Emphysem, das sich haufig im Zusammenhang 
mit Atemwegserkrankungen entwickelt. 

IlHmi ("lie Brrmchili.\, .IIIII/Ill und Elllpl,,'\em 
bilden oft cinen 0 eng lusammcnhiingcnd n 
Krcm/';'heil.1IWlllph,t, daB man in der Klinik daJu 
i.ibcrg gang n is!. n der chrrmi.lcllel/ (IImpe-,ji
Rllell) obslmkti\'(!11 Ll/Il~('''('r/.;.ra"klltlg ( OPD = 
.. chrollie oh.ltrLIctivl' PI/IIIIOIIOr\" di.\· all''' Irll' 

OLD = .. chrome o/J.\lrucl/l 'e /111/' (/i.l(!o.\(''') IU 

'ipr h n. 

Auch im pathologisch-anatomischen Schrifttum wird 
dieser Krankheitenkomplex zunehmend.in einem ge
meinsamen Kapitel abgehandelt 2.11 •222, wobei jedoch 
die Einzelkomponenten hinsichtlich ihrer unterschied
lichen Atiologie und Morphologie und ihrer teilweise 
bestehenden pathogenetischen Zusammenhange auch 
im Hinblick auf die unterschiedlichen therapeutischen 
und prognostischen Konsequenzen so deutlich wie 
moglich herausgearbeitet werden mussen. Auf die 
Schwierigkeiten, die sich durch die international fest
gelegten Definitionen von chronischer Bronchitis, 
Asthma und Emphysem ergeben, wird in den einzel
nen Teilkapiteln hingewiesen. 

Akute Atemwegsentzundungen 

Akute Tracheobronchitis 

Die akuten Entzundungen haben die Tendenz, sich 
tiber den gesamtetl Respirationstrakt, wenn auch mit 
unterschiedlicher Schwerpunktlokalisation (Rhino
pharyngitis, Laryngotracheitis, Tracheobronchitis und 
Bronchiolitis), auszubreiten2.5.7.11 .65.79. Isolierte Bron
chiolitiden treten v. a. im Kindesalter, aber auch wie
der im Greisenalter auf. Thre Sonderstellung ergibt 
sich aus den haufigen begleitenden Ventilationsstb
rungen und Obergangen in Pneumonien. Die groBte 
Anzahl der akuten Erkrankungen aber spielt sich im 
Rahmen der jahreszeitlich gehauften "banalen" Er
kiiltungskrankheiten ab und bleibt - mit Ausnahme 
der echten Grippe in Epidemiezeiten - ohne wesentli
che Bedeutung fur den Pathologen (Bedeutung fur die 
Entstehung der chronischen Bronchitis, [> S. 565). 

Atiologie, Pathogenese. Ganz im Vordergrund stehen 
die aerogenen Infektionen, gelegentlich in Kombinati
on mit thermischen oder chemischen Schadigungen. 
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• Virusinfektionen liegen bei etwa 90% der faIle 
vor 18.149.202.238. Es kommen v. a. Myxoviren (In-
fluenza A, B, C, Parainfluenza, RS-Virus, Masern
virus), Adenoviren, bei etwa 1-5% Mykoplasmen 
oder die Erreger der Ornithose bzw. des Q-Fiebers 
in Betracht. 

Sie sind oft nur durch ortliche Zirkulationssto
rungen und eine relativ geringe lymphozyttire Infil
tration der Schleimhaut gekennzeichnet, eine Se
kretionsstbrung wird oft nicht deutlich (" trockener 
Katarrh mit Reizhusten "). 

Charakteristisch ist der Epithelbefall, der v. a. die 
Flimmerzellen betrifft. Epithellasionen, die durch 
eine spatere reparative Metaplasie 176 noch tiber lan
gere Zeit erkennbar bleiben konnen, bereiten den 
Boden fur bakterielle Sekundarinfektionen. Diese 
triiben v. a. die sonst meist giinstige Prognose. 

Der Virusbefall ftihn zu pathognomonischen 
Zellveranderungen: 

Synzytiale Riesenzellen im Bronchial- und AI
veolarepithel treten bei Maserinfektionen auf, wei
ter sind intranukleare (Adenovirus, Herpes sim
plex, Varizellen, Zytomegalie) oder intrazytoplas
matische (Masern, Ornithose) EinschlujJkorper cha
rakteristisch, die mit einkerniger Riesenzellbildung 
verbunden sein konnen ([> auch bei Pneumonien, 
S.631). 

Nach einigen Tagen wird die weitere Virusaus
breitung durch Inteiferon gehemmt; spater bilden 
sich speziJische Antikorper, auf welche die klini
sche Diagnostik gestiitzt werden kann. 

• Neben dem aerogenen Infektionsmodus kommen 
auch hamatogene Infektionen als sog. Ausschei
dungsbronchitis im Zuge von Viramien vor (z. B. 
Masern, andere Viruserkrankungen wie Coxsackie
Infektionen, Poliomyelitis, Herpes simplex, Vari
zellen, Zytomegalie; bakteriell besonders Typhus). 

• Chemische Schadigungen werden durch Nebel, 
Dampfe und Staube hervorgerufen. 1m Rahmen der 
LuJtverschmutzung spielt Schwefeldioxid eine Rol
le 154.190, besonders gefahrlich sind die sog. Smog
wetterlagen mit ihren hohen Konzentrationen an 
Schadstoffen. Aber auch das inhalative Rauchen 
("private ' air pollution ") spielt eine Rolle. Unter 
den beruflichen Noxen 59 sind V. a. Nitrosegase, Am
moniak, Formalin in hohen Konzentrationen zu 
nennen, die - ahnlich wie Kampfstoffvergiftungen 
- von schweren nekrotisierenden Entztindungen 
mit Dauerschaden, besonders in den kleinen Bron
chien und Bronchiolen, gefolgt sein konnen. 

• Bakterielle Sekundarinfektionen gewinnen fur den 
weiteren Verlauf besondere Bedeutung 18.149. Sie 
sind meist durch das Auftreten eines reichlicheren 
mukopurulenten Sputums gekennzeichnet. Nur bei 
etwa 10% der FaIle liegen primare bakterielle In
fektionen vor. Unter den bakteriellen Erregern ha
ben Staphylococcus aureus, Streptococcus pyoge
nes, Haemophilus influenzae, Micrococcus catar
rhalis und Streptococcus pneumoniae Bedeutung, 
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seltener Corynebacterium diphtheriae, E. coli und 
andere Eitererreger. 

• Fehlende Immunisierung solI fur die hohen Erkran
kungszahlen im Kindesalter verantwortlich sein, 
wie auch ganz allgemein einem lokalen Mangel an 
Sekret IgA Bedeutung zugemessen wird 67, 106. 

• Vorerkrankungen der Lunge, v. a. das Emphysem, 
stellen im hohen Lebensalter eine Begiinstigung dar. 

Morphologische Formen. Das morphologische Bild 
der akuten Entziindungen hangt von der Schwere der 
Infektion, Art der Erreger und Resistenz des Betroffe
nen ab 1,2,4,8, 10,11,65,81. Es ist in Trachea und groBen 

Bronchien gleich; Bronchiolitiden (I> S. 570). 
• Bronchitis catarrhalis, Bronchitis mucopurulenta: 

Der entziindliche ProzeB beginnt mit einer Zirkula
tionsstOrung (Schleimhautschwellung und -r6tung), 
es kommt zu einer vermehrten diinnfliissig-schlei
migen Sekretion, zu der sich alsbald seroses Exsu-

Abb.6.13. a Tracheopathia chondro-osteoplastica. Reibeisenar
tige Schleimhautoberflache. b Grippe-Tracheitis: Hochrote, lack
artig glanzende Schleimhaut. Akuter tOdlicher Krankheitsver
lauf. c Fibrinos-pseudomembranose Tracheitis mit breiten 

dat beimischt, das durch das in seinem Verband 
gelockerte Epithel in die Lichtung iibertritt (I> 
Abb. 6.14a). Mit zunehmender Leukozytenbeimi
schung wird das Spurum purulent. Vedegungen der 
Bronchuslichtungen k6nnen zu Beliiftungsst6run
gen fuhren. 

• Bronchitis fibrinosa (pseudomembranacea): Das 
gerinnende fibrinogenreiche Exsudat bildet der Ba
salmembran aufliegende flachenhafte Pseudomem
branen. In der Trachea und den gr6Beren Bron
chien k6nnen sich rohrenformige Ausgiisse bilden, 
die spater abgehustet werden (Abb. 6.13 c), Bei de
szendierender Entziindung kann es zu ausgedehnte
ren Verlegungen kleiner Bronchien und Bronchio
len mit Erstickungsgefahr kommen. Die schwersten 
Formen werden bei der Diphtherie beobachtet. 

• Bronchitis ulcerosa, Bronchitis necroticans: Prima
re, oft flachenhafte Nekrosen k6nnen Folge der In
halation toxischer Substanzen sein; bei der schwe-

Fibrinauflagerungen auf der Schleimhautoberflache. d Ulzeros
nekrotisierende Tracheitis mit flachenhaften Schleimhautnekro
sen und entziindlicher Schorfbildung. H.E. 12:1 



ren viralen und bakteriellen Infektion stellen sie 
den schwersten entziindlichen Schiidigungsgrad 
dar. Oberflachliche Nekrosen werden abgestoBen 
und oft zunachst metaplastisch reepithelisiert. Tiefe 
Nekrosen fuhren zu Ulzerationen, die nur unter 
Narbenbildung abheilen konnen. 

Sonderformen 
• (Echte) Grippe (Influenza): Diese Infektionskrank

heit, die endemisch in kIeinen Wellen und in gro
Beren Zeitabstanden (zuletzt 1958) pandemisch mit 
mehr oder weniger hoher Mortalitat auftritt, geht 
mit einer hochroten, oft von kIeinen Blutungen 
durchsetzten Schwellung der Trachealschleimhaut 
einher (Abb. 6.13 b). Das Epithel wird nekrotisch, 
Fibrinausschwitzungen bilden die besonders cha
rakteristischen sog. kleieformigen Belage. Bei den 
perakuten Verlaufen kann dies der einzige Obdukti
onsbefund neben den Zeichen einer allgemeinen 
toxischen Kreislaufstorung mit massivem, meist ha
morrhagischem Lungenodem sein. Das Grippevirus 
kann auch zu einer vorwiegend interstitiellen Pneu
monie fuhren; haufiger sind bakterielle Superinfek
tionen, die dann den weiteren Verlauf bestimmen. 

• Keuchhusten (Pertussis): Bei dieser Laryngotra
cheobronchitis des Kindesalters, deren Erreger das 
grarnnegative Stabchenbakterium Bordetella pertus
sis ist, besteht im katarrhalischen Stadium eine 
Dyskrinie mit einem bakterienreichen, leukozyten
armen, hochviskosen Sekret. 1m Stadium corivul
sivum geht die Schleimsekretion zuruck, auch die 
Bakterien schwinden. Die typischen Hustenanfalle 
mit Apnoe unde Zyanose beruhen auf einer spasti
schen Kontraktion der Glottis und Bronchialmus
kulatur, die sich unter keuchender Inspiration lOst. 

Bei schweren Infektionen kommen flachenhafte 
Schleimhautnekrosen und eine stiirkere lymphoplas
mazellulare Infiltration vor. Auch kommt es nicht 
selten in der Peripherie zu einer interstitiellen peri
bronchiolaren Pneumonie. Neben ventilatorischen 
VerteilungsstOrungen durch Schleimverlegung wird 
die destruierende Bronchiolitis und vernarbende 
Peribronchiolitis ofter Ausgangspunkt fur die Ent
wickIung von Bronchiektasen (I> S. 573). 

• Putride Bronchitis: Bei dieser Form, die besonders 
bei Bronchiektasen vorkommt, spielen anaerobe 
Keime eine Rolle. Der stinkende, oft zu den sog. 
Dittrich-Pfropfen eingedickte Bronchusinhalt be
steht aus Zelldetritus, Fibrin, Leukozyten und Bak
terienrasen. Ursache konnen auch Aspirationen 
sein, die dann haufiger zur Aspirationspneumonie 
und Lungengangran fuhren. 

Chronische obstruktive 
Lungenerkrankung 

Ehe auf die Teilkomponenten dieses funktionell defi
nierten Krankheitskomplexes - chronische Bronchitis, 
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Asthma, Emphysem und Atelektase - eingegangen 
wird, sollen die Mechanismen und Folgen obstrukti
ver Storungen kurz charakterisiert werden. 

Obstrllktioll bedeutet in erster inie ErhollLlIlg del' 
I'omehmlich exspiratori c"ell triilllullg.lwider
sliillde in den Atemwegen mit der olge IIllzurei
chender und oft IIl1gleichllliiftiger Beliiftllllg de· 
A Lveolarralllne.\, erh6"ter Atemarheil (Leit. '111 -

plOlI/ Dysplloe), Ein chriinkullg der Vitalkapaziliit 
unter Ver chi bung der Teilvolumina der Lungen
luft, gemilltierlcll Ga.mutau.\c"effi kt (LeitsYIII
ptom Zyanose) und Rii kwirkllllgen {luf dell LUII

gellkrei lallf (pulmonale Hypertollie. or pl/llllo-
1/{lle) ~· 6. 1l '279.m . 

• Die Stromungswiderstande werden bei ruhiger At
mung ganzkorperplethysmographisch als Resistan
ce (R) gemessen und betragen normal bis 
3,5 cm H20/l/s; sie sind von der Atemfrequenz, 
der Atemlage und von der Dimensionierung des 
Bronchialsystems abhangig und konnen im Krank
heitsfalle, am stiirksten im Asthmaanfall, bis weit 
iiber 40 cm H20/l/s ansteigen. Technisch einfach 
zu messen, daher klinisch gebrauchlich und auch 
bei der Patientenselbstiiberwachung eingesetzt, ist 
die exspiratorische Spitzenstromungsgeschwindig
keit ("peak flow" in lis) bzw. der maxima Ie Aus
atemstoft in der ersten Sekunde ("Tiffeneau-Test", 
forced exspiratory volume, FEV] in Prozent der Vi
talkapazitat); diese Werte werden unter atemme
chanisch besonderen Bedingungen (positiver Intra
thorakaldruck) gewonnen, so daB ein Bronchialkol
laps als limitierender Faktor auftreten kann, wobei 
ein Z. B. durch Emphysem bedingter Elastizitatsver-

. k 79b D' lust der Lunge Bedeutung gewInnen ann . Ie 
meisten vergleichenden kIinisch-pathologischen 
Studien beziehen sich auf diese Werte. 

• Hinsichtlich der Lungenluftvolumina wird die 
Atemlage bei durch Obstruktion iiberblahter Lunge 
inspirationswarts verlagert. Diese Verlagerung ist 
nach einem Asthmaanfall reversibel. Bei Emphy
sem dagegen fuhrt der Verlust an elastischer Re
traktionskraft zu einer irreversiblen Erhohung der 
Atemmittellage (junktionelle Residualkapazitat, 
FRC), vor allem aber zu einer stiirkeren Zunahme 
des Residualvolumens (RV), wodurch die Vitalka
pazitat eingeschrankt wird. Die Weitstellung des 
Emphysemthorax und die Tiefstellung und Minder
beweglichkeit des Zwerchfells sind eine weitere 
Folge (I> S. 578). 

• Die Beeintrachtigung der Gesamtlungenfunktion 
wird in erster Linie aus den Blutgaswerten abgele
sen (I> S. 550). Ein spezieller Hinweis auf Verlu
ste an respiratorischem Parenchym kann mittels 
des CO-Transferfaktors gewonnen werden. An der 
Genese def pulmonalen Hypertonie wird def alveo-
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Hiren Hypoventilation die Hauptbedeutung beige
messen; bei starkerem Gewebsabbau diirften auch 
die Einschrankung des GefaBbettes und die Ober
tragung abnormer Intrapulmonaldriicke eine ge
wisse zusatzliche Bedeutung gewinnen. 

In der Atiologie von chronischer Bronchitis und Em
physem - dem Asthma der Atopiker kommt hier eine 
besondere Rolle zu - spielt das Rauchen eine so we
sentliche Rolle, daB zumal in neueren anglo-amerika
nischen Arbeiten der Begriff " smoker 's lung" fast sy
nonym zur chronisch obstruktiven Lungenerkrankung 
angewendet wird. 

In einer neueren Studie 26 wurden die Anteile an 
den Erkrankungen mit chronischer Atemwegsobstruk
tion fiir Asthmalasthmoide Bronchitis (Atopiker) mit 
23,1 %, der Bronchitiker und/oder Emphysematiker 
(nicht-atopische Raucher) mit 38,5% und der 
"Mischformen" mit 38,4% bestimmt; die Prognose 
der Asthmatiker war dabei mit im Mittel 5 ml Jahres
verlust an FEV wesentlich giinstiger als bei den Bron
chitikerniEmphysematikern mit 70 rnl pro Jahr. 

Chronische Bronchitis 

Definition. 1m Interesse weltweiter Untersuchungen 
einschlieBIich der Lander noch minderen medizini
schen Standards wurde von der WHO eine pragmati
sche Definition vorgeschlagen und allgemein akzep
tiert 33.91 . 147. 

Eine chr niche Bronchitis liegl vo ... wenn ine 
I'erlllehrte chle;1II ekrefioll an d n mcisten Tagen. 
lIIilldesfellS aber lI'iihrelld 3 MOIl(/(ell ill jedelll 
von 2 auJeill{/lIderfolgelldell Jahren vorhanden isl. 

Epidemiologie. Diese auf die funktionellen Kardinal
symptome Husten und vermehrter Auswurf gestiitzte 
Definition birgt erhebliche Unzuliinglichkeiten in sich: 
• Sie fuhrt in epidemiologischen Studien zu sehr ho

hen Erkrankungszahlen, die iiber die tatsiichliche 
Bedeutung hinausgehen, weil sie die unterschiedli
chen Krankheitsformen und deren ganz unter
schiedliche Prognose nicht beriicksichtigt. So wur
den z. B. im Ruhrgebiet und seiner landlichen Um
gebung Husten und vermehrter Auswurf bei bis zu 
30% der Manner und iiber 10% der Frauen gefun
den 190, von denen der iiberwiegende Teil nicht in 
den klinisch schwerwiegenden Krankheitszustand 
der chronisch-obstruktiven Lungenerkrankung ge
langt 6. 65. 79 a. 

• Die morphologische Diagnostik wurde eine Zeit 
lang stark auf den Nachweis von Zeichen der Hy
per- und Dyskrinie eingeengt und die Bedeutung 
der Entziindung und der entziindlichen Wandscha
den auch von den Morphologen weniger beachtet. 

In der Klinik ist man deshalb vielfach dazu iiberge
gangen, die chronische nicht-obstruktive Bronchitis, 
die vorwiegend die katarrhalische Form ("simple 
chronic bronchitis H) betrifft, von der obstruktiven 
chronischen Bronchitis mit den zugehorigen Kompli
kationen und ungiinstigen klinischen VerHiufen zu 
trennen 5.117. 232; davon abzugrenzen ist das allergische 
(extrinsische) Asthma der Atopiker 50, sofem nicht 
Mischformen vorliegen. 

In den USA wurden 1986 insgesamt 71 099 Todes
falIe an chronisch-obstruktiver Lungenerkrankung mit 
einem Geschlechterverhiiltnis von 1,8: 1 zu ungunsten 
der Manner registriert 47 ; dabei be standen starke regio
nale Unterschiede zwischen den einzelnen Staaten 
(Wyoming 49,01100000, Hawaii 16,9/100000). Fiir 
Deutschland rechnete man im allgemeinen mit einer 
Inzidenz wesentlicher chronisch-obstruktiver Lungen
erkrankungen von 3-8% bei Miinnern und unter 1% 
bei Frauen. Jedoch haben die Untersuchungen der 
Garlitzer Studie 153 bei einer Obduktionsrate von 
96,5% for die Erkrankungen der Atmungsorgane mit 
13,4% bei Miinnern und 13,0% bei Frauen recht 
hoch erscheinende Werte erg eben. Die groBen Diffe
renzen in den statistischen Angaben beruhen auf ho
her Selektion bei niedrigen Obduktionsraten und auf 
der groBen Unzuverlassigkeit von Totenscheindiagno
sen. 

Atiologie. ROI~clleli ulld chrolli clze Brollchitis: 
ntcr allen exogencn akloren ist das inhalafive 

Rouchen. speziell Zigaretf(!nraLlchel1. at. l1'ichlig
sier iitiologischer FaklOr fOr die ntwicklung der 
chronischen Br nchilis cin chli Blich ihrer Kom
plikati nen. bcs nclers cles ElJlphysem. . nachge
wic.·cn ~·H 1.1'1.22 .212 U.v.U. 

Die Frequenz einer chronischen Bronchitis (WHO
Kriterien) wurde zu 5% be; Nichtrauchern, 20% bei 
Geringrauchern (bis 14 Zig/Tag) und 30% bei Rau
chern (15 und mehr Zig/Tag) gefunden; Industriear
beiter wiesen etwa jeweils doppelt so hohe Werte 
aue24 • Nacn den umfangreichen Untersuchungen der 
Deutschen Forschungsgemeinschajt43 ist bei starken 
Rauchem eine chronische Bronchitis tiber doppelt so 
haufig wie bei Nichtrauchem; ihre Inzidenz steigt mit 
zunehmendem Alter auf bis zu 75% der Raucherkol
lektive gegeniiber nur 37% der Nichtraucher. Die 
mittleren arteriellen Sauerstoffdriicke nehmen in Ab
hangigkeit von der Menge des Tabakkonsums in allen 
Altersklassen signifikant ab, der forcierte exspiratori
sche AtemstoB (FEV I ) ist reduziert, das sog. closing 
volume erhoht, wahrend bei ruhiger Atmung oft keine 
Erhohung der Atemwegswiderstande nachweisbar 
ist 232. 

Gleiche Befunde sind an isolierten Lungen zu er
heben, zusatzlich eine vermehrte frequenzabhangige 
Abnahme der dynamischen Compliance 240. Diese Be-



funde gelten als typisch fUr eine !rahe Erkrankung 
der kleinen Atemwege (" small airways disease"). 
Entsprechend findet man entzundliche Vedinderungen 
mit Dilatationen im Bereich terminaler und lobularer 
Bronchiolen bis hin zum zentrolobularen Emphy
sem 81,87,240 (!> S. 580). Verstarkter Makrophagenzer
fall (sog. Rauchermakrophagen, !> Abb. 6.7 e) mit er
hOhter ortlicher enzymatischer Aktivitat kann als Ur
sache dieser Veranderungen angenommen werden 100. 
Weiter wird morphologisch eine starke Belastung des 
Reinigungsapparates an einer Hyper- und Dyskrinie 
erkennbar. 1m Zigarettenrauch hat man mitetwa 
300 Mio. Partikelnlcm3 zu rechnen 176. 

Von klinischer Seite werden die Beziehungen zwi
schen dem Rauchen und der chronischen obstruktiven 
Bronchitis teilweise insofem als problematisch ange
sehen, als die "obstruktionsrelevanten" Anteile des 
Bronchialsystems weniger betroffen seien 60, 165,232. DaB 
nach morphologischen Befunden jedoch ein nach
weisbarer Gewebsschaden an kritischer Stelle im Stiel 
des Azinus vorliegt, steht auBer Zweifel, auch konnte 
an isolierten Lungen nachgewiesen werden, daB Scha
den dieser Art das Symptom Obstruktion bei Atem
stoBtests bewirken konnen 79b,184. 

Sonstige atiologische Faktoren. Entsprechend der 
groBen klinischen Bedeutung wurden zunachst beson
ders in GroBbritannien umfangreiehe Untersuchungen 
durchgefUhrt, deren Ergebnisse im wesentliehen auch 
in den ubrigen industrialisierten Landem bestatigt 
wurden (Ubersichten 31.43,55,56, 190,222,232). 

• LuJtverschmutzung: Thre Bedeutung geht aus den 
sog. Smogkatastrophen hervor; doch handelt es 
sieh hierbei hauptsachlich urn akute toxische Ein
flasse, die zu Exazerbationen vorbestehender Atem
wegserkrankungen mit zeitlich begrenzter Uber
sterblichkeit fUhrten. Die Angaben uber die relative 
Haufigkeit chronischer Bronchitis z. B. zwischen 
Stadt- und Landbevolkerung sind widerspriichlich. 
Die Analysen sind durch das Zusammentreffen vie
ler Umwelifaktoren (Beruf, Klima, Raucherge
wohnheiten) sehr erschwert. Auch diirften Unter
schiede in der Art der verschmutzenden Agenzien 
(oft wird nur Schwefeldioxid als Leitwert gemes
sen) eine Rolle spielen. 

• Soziookonomischer Status: Besonders britische Au
toren haben den EinfluB eines minderen soziooko
nomischen Status herausgestellt 55,56; es ergeben 
sich auch hierbei selbst nach Elimination des Rau
cherstatus sehr komplexe Verhaltnisse (Wohnlage, 
mikroklimatische Bedingungen wie Arbeitsstatte, 
Freiluftberufe, Emiihrungsgewohnheiten u. a.). 

• Die erhOhte Bronchitisrate bei Land- und Forstar
beitern weist auf die Bedeutung klimatischer Fak
toren hin. 

• Berufliche Noxen: Die Schadigungsmoglichkeiten 
werden entsprechend der geanderten 7. Berufs
krankheitenverordnung yom 22.3.1988 in 2 Grup
pen eingeteilt (!> S. 572). 
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BK-Nr. 4301: Durch allergisierende Stoffe ver
ursachte obstruktive Atemwegserkrankungen 
(einschlieBlich Rhinopathie), 

- BK-Nr. 4302: Durch chemisch-irritativ oder to
xisch wirkende Stoffe verursachte obstruktive 
Atemwegserkrankungen, 

- BK-Nr. 4201: Hinzu kommen allergisierende 
Stoffe, die zu einer exogen-allergischen Alveo
litis (!> S. 647) fUhren; (!> auch Tabelle 6.9). 

Unter den in Betracht kommenden beruflichen No
xen fUhren die Stoffe mit hohem Molekulargewicht 
besonders zu dem sog. Berufsasthma, das etwa 
15% aller Asthmaanfalle bei Mannem ausmachen 
solI und bei dem im Gegensatz zu den obstrukti
yen Erkrankungen, die durch niedermolekulare 
Stoffe ausgelOst werden, das inhalative Rauchen 
keine wesentliche Bedeutung haben so1l30. 

Die Anzahl der in der Anlage zur BK-Verord
nung aufgelisteten Stoffe ist groB. Unter den aller
gisierenden Substanzen spielen Mehle, Insekten, 
Haarstaub, Proteasen, Getreide- und Holzstaub 
u. a. eine besondere Rolle, wobei sich Uber
schneidungen zur Auslosung exogen-allergischer 
Alveolitiden ergeben. Als chemisch-irritativ bei 
chronischer Einwirkung wirksame Stoffe kommen 
aliphatische Amine, Persulfate, Acrylate, Formal
dehyd u. a. in Betracht; als Ursache nicht selten un
fallartig eintretender akuter Reizungen oder Verat
zungen der Atemwege kommen wasserlosliche 
Gase, Dampfe, Rauche, Nebel oder Staube, die zu 
starker Abweiehung des pH-Wertes fUhren, wie 
Chlorgas, Ammoniak, Salz- oder Schwefelsaure, 
Fluorwasserstoff, Diisocyanate, Zinknebel, Phos
gen, Aldehyde, Peroxide u. a. in Betracht. Sie kon
nen anatomische Dauerschiiden besonders im Bron
chiolarbereieh hinterlassen. Oft kommt es zu toxi
schen Odemen (!> S. 615). 

• Die chronische Staubbelastung am Arbeitsplatz 
laBt eindeutig positive Zusammenhange nur bei ho
her bzw. langdauemder Einwirkung erkennen. Da
bei ist streng zwischen inerten und fibrinogenen 
Stauben zu unterscheiden, da letztere zu pneumo
koniotischen Lasionen fuhren (!> S. 671), die nieht 
selten ebenfalls mit obstruktiven FunktionsstOrun
gen verbunden sind. Der Nachweis atiologischer 
Beziehungen wird durch den wesentlich starkeren 
EinfluB der Rauchergewohnheiten erheblich er
schwert. 

Die Rolle der Infektion bei der chronischen Bronchi
tis. Unter dem EinfluB der WHO-Definition wurde die 
Bedeutung von Infektionen teilweise etwas vemach
lassigt, namentlieh auch von Morphologen, die sich 
speziell mit den Nachweisen vermehrter und abnor
mer Schleimsekretion befaBten. Dennoch wurde die 
wichtige Rolle entzandlicher Schiiden immer allge
mein anerkannnt 1.5,7, 18,94, 118, 149,232,238 und durch neuere 
Untersuchungen, z. B. uber die Wirkung bestimmter 
Zytokine und Leukozytenproteasen 165,203 sowie nahere 
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Charakterisierung der entziindlichen Infiltrate und de
ren ZelleigenschaJten 21,58, 163, 171, 173, 198,205, noch bekriif-
tigt, 

Venn auch d. krclion 'olg enl-
i'undlicher ReiL em kann. 0 i I genld IIllter 
/IIorpllO/ogi,lchen spelaeTl die AbtrellllulIg der 
eill/at" 'II kl/farrlUl/i,lch II (limp/en) Form d r 
Clzmll;,I'chell Bmll hit;1 v n d n au h klillil"Ch 

Verschlimmerungen im Zuge rezidivierender, meist 
kombiniert viral-bakterieller Infekte, sprechen eben so 
fur eine atiologische Beziehung wie die giinstige Be
einflussung durch antibiotische Therapie, Die Auslo
sung obstruktiver St6rungen (sog, Infektobstruktion) 
wird vermutlich durch bakterielle Toxine undloder 
bakterielle und leukozytiire Proteasen vermittelt, die 
auf sensorische Schleimhautrezeptoren einwirken und 
nach Sensibilisierung starke Kontraktionen der Bron
chialmuskulatur hervorrufen, 

ic p,mjJe Mll,\,le der .. belflll/ell" I'ira/ell AtCllIIltKS
ill/ekte durfle Jed h keille \\'eJ(,lltlidu' Rollt' <,pie
len, ur schwere Ill/ekte mit baklcrieller uperin
fektion oder ausgedehnlen chad 'n am Bron hial
epilhel II. mmen in Belm hI. i denen tlie A wehr
lei lung der chleimhaul. I B, die Plimmcrlatigkeit. 
noch tiber Monat ge lrl .. in kann. 

Durch eine Schwiichung der Abwehifunktionen ([> 
S. 552) wird die Adhasion der Bakterien und ihr Ein
dringen in die Schleimhaut 18, 158 begiinstigt. Auch Im
mundefekte (IgA-Mangel, IgG-Subklassendefekte) 
konnten eine Rolle spielen. Es bleibt aber die Frage, 
ob nachgewiesene derarlige Defekte ursiichlich oder 
eher Folge vorangegangener Schiidigung durch exo
gene Noxen sind; neuere Untersuchungen 205 haben 
bei chronischen Bronchitikem unveriinderte T-Zell
subpopulationen, aber erniedrigte B-Zellsubpopulatio
nen 58 und z. T. eine allgemeine Minderung der Lym
phozytenstimulation, in anderen Untersuchungen da
gegen eine erhohte Zahl aktivierter Lymphozyten er
geben. In einer anderen Untersuchung an Raucherlun
gen 21, 198 wurden bei nachgewiesener Obstruktion eine 
Vermehrung von B-Lymphozyten und eine mit def 
Menge gerauchter Zigaretten korrelierte Vermehrung 
von Leukozyten in der Schleimhaut gefunden, dazu 
eine Vermehrung des bronchusassoziierten Iymphati-

schen Gewebes adventitiell, was allgemein als Hin
weis auf eine chronische Entziindung gewertet wird. 

Morphologische Formen. Morphologisch wurde ent
sprechend der WHO-Definition zunachst mit dem 
Reid-Index 81, 155.192,224 versucht, die Schleimdriisenhy-
pertrophie als Zeichen der durch vermehrte Sputum
produktion gekennzeichneten chronischen Bronchitis 
zu erfassen und mit der klinischen Symptomatik zu 
vergleichen; auch wurden ausfuhrliche biochemische 
und rheologische Untersuchungen am Schleirn durch
gefuhrt, urn des sen dyskrine Komponente zu charak
terisieren 187.188.194. Der Reid-Index ist jedoch in seiner 
diagnostischen Werligkeit im ganzen skeptisch zu be
werten. Es besteht eine breite Vberlappungszone zwi
schen Index <0,36 (sicher negativ) und >0,55 (sicher 
positiv), erfaBt werden nur die groBeren Bronchien, 
auch kann es bei schweren Fallen zu Atrophie und 
Untergang der Schleirndriisen kommen 85,163, 224, in Bi
opsien schlieBlich wird nicht die gesamte Schleim
hautbreite gefaBt. 

Weiterhin liegen zahlreiche morphologische Unter
suchungen an verschiedenen Bronchuswandbestand
teilen zur Frage einer Korrelation mit dem klinischen 
Symptom Obstruktion vor (Ubersicht s. 40.224), die teil
weise ein positives Ergebnis hatten; es stellte sich je
doch immer deutlicher heraus, daB den kleinen Bron
chien und Bronchiolen eine stiirkere Bedeutung zu
kommt ([> S. 569). Insgesamt sollte die morphologi
sche Diagnose der chronischen Bronchitis nach den 
iiblichen Kriterien der pathologischen Anatomie 
durchgefuhrt werden, wobei sich zugleich auch unter
schiedliche Schweregrade und die wichtige Differen
tialdiagnose zum atopischen Asthma bronchiale ([> 
S. 576) ergeben 1.2. 7.10, 11,81.91 , 155.160,224. 

• Chronische katarrhalische Bronchitis ("simple 
chronic bronchitis"): Sie ist durch die Hyper- und 
Dyskrinie gekennzeichnet; wesentliche entziindli
che Infiltrate fehlen. Die Schleimdriisenhypertro
phie (Abb. 6.14c), geht gewohnlich mit einer mu
kosen Transformation, teilweise auch einer onkozy
tiiren Umwandlung der restlichen serosen Driisen
zellen einher 144. Das abnorm viskose Sekret staut 
sich in den Ausfuhrungsgangen, deren Ektasie sich 
makroskopisch an der Schleimhautoberflache er
kennen ("pits" 224) und rontgenologisch als kleine 
Wanddivertikel nachweisen laBt. Die Becherzellen 
im Epithel sind bei tabakinduzierter Bronchitis, vor 
allem aber bei Asthma, anscheinend auch bei chro
nischer Staubbelastung, vermehrt 81 ,163,222. Die Ten
denz zur Schleimstauung wird durch eine Einbuj3e 
an Zilienaktivitiit verstarkt 107. Morphometrisch 
wurde intraluminaler Schleim in den groBen Bron
chien bis zum 10fachen, in den kleinen Bronchien 
sogar bis zum 20fachen vermehrt gefunden 14. 

Hyper- und Dyskrinie sind jedoch fur diese 
Form der Bronchitis nicht spezifisch. Sie sind vor 
allem ein Hauptsymptom des Asthma bronchi ale 
und der Mukoviszidose, kommen aber auch bei 



Abb. 6.14a-d. Bronchitis. a Akute Bronchitis. Lockerung der 
oberen Epithelschicht durch ein entzundliches Odem, Leukozy
tendurchwanderung, nekrotische Epithelveranderungen. H.E. 
250:1. b Chronische Bronchitis mit dichter Iympho-plasmazellu
liirer Infiltration und Ubergangsepithelmetaplasie des Bronchial-

den schwerwiegenden Fonnen chronischer Entziin
dung vor. 

Die Frage nach etwa bestehenden regelrnaBigen 
Zusammenhiingen mit den schwereren Formen der 
chronisch-obstruktiven Lungenerkrankung wurde 
bereits ([> S. 564) erortert. 

• Chronische intramurale und chronischelrekurrie
rende mukopurulente Bronchitis: Sie ist durch ent
ziindliche Infiltrate der Schleimhaut gekennzeich
net, deren Zusammensetzung phasenweise wech
seln kann (Abb. 6.14d). Granulozyten, die auch in 
reichlicher Menge in die Lichtung gelangen (mu
kopurulente Bronchitis), weisen auf bakteriell-ent
ziindliche Exazerbationen hin, an denen hiiufig H. 
injluenzae beteiligt ist. Aus Epithelnekrosen und 
ggf. Ulzerationen (ulzerose Bronchitis) resultieren 
Narbenbildungen, in den kleineren Bronchien gele
gentlich Obliterationen. Epitheldefekte werden 
durch reversible, z. T. auch pennanente Plattenepi
thelmetaplasien gedeckt (Abb. 6.14 b). Haufig rezi
divierende Entziindungen konnen in den groBen 
Bronchien auch zu einer Wandverdickung (chroni
sche hypertrophische Bronchitis) mit gelegentli-
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epithels. H.E. 250: 1. c Chronische katarrhalische Bronchitis. 
Hypertrophie und mukose Transformation der bronchialen 
Schleimdrusen (positiver Reid-Index) H.E. 50:1. d Chronische 
intramurale Bronchitis eines kleineren Bronchus mit leichter 
Wandatrophie. H.E. 30:1 

chen pseudopolyposen Faltenbildungen fiihren. Die 
Fibrosierung ist wohl eine Folge chronischer oder 
rezidivierender Odemisierung, die eine Fibrobla
stenproliferation stirnuliert. Oft kommt es auch zu 
einer Entwicklung von Lymphfollikeln in der Sub
rnukosa und Adventitia. Diese Bronchitisfonn wird 
Ofter bei ,Bronchiektasen in den groBen hilusnahen 
Bronchien gefunden. Eine Vennehrung der glatten 
Muskulatur kommt besonders in den Lobar- und 
Segrnentbronchien teilweise vor 103, bleibt aber ge
ringer als bei Asthma; sie konnte wie auch auftre
tende Eosinophile, deren Anzahl ebenfalls hinter 
dern Asthma zurUckbleibt, auf eine spastische 
Kornponente (chronische asthmoide Bronchitis) 
hinweisen. 

• Chronische destruktive Bronchitis: Hierbei handelt 
es sich urn die morphologisch schwerste Form der 
EntZiindung, die sich besonders irn Bereich der 
mittleren und kleineren Bronchien abspielt. Die an
fangs dichten, vorwiegend lyrnpho-plasrnazellula
ren Infiltrate in allen Schleimhautschichten konnen 
in spateren Phasen zurUcktreten. Sie rnachen einer 
zunehmenden Vernarbung Platz, die zugleich zurn 
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Abb. 6.15a-d. Bronchitis. a Schwere chronische destruierende 
Bronchitis, beginnende Vemarbung der Wand und VerJust der 
Muskulatur. H.E. 80:1. b Sog. Bronchialwanddivertikel bei 
chronischer atrophischer Bronchitis. H.E. 50: 1. c Bandforrnige 

U ntergang spezifischer Bronchuswandbestandteile, 
besonders der glatten Muskulatur, Z. T. auch der 
Schleimdriisen, filhrt (Abb.6.15a,b). Abbauvor
giinge am Knorpel wurden auch gelegentlich beob
achtet226.249. In der Lamina propria konnen breite 
Bander von Elastikahypertrophie auftreten (Abb. 
6.15 c). Die Basalmembran des Epithels ist oft 
stark verdickt und hyalinisiert, sie bildet gelegent
lich sog. Basalmembranpapillomatosen 25 (t> 
Abb. 6.52 b). 1m Epithel bestehen haufig Basalzell
hyperplasien und Metaplasien, auch mit Dys
plasien 161. Durch Schleimhautprolaps konnen sich 
bis erbsengroj3e Divertikel entwickeln 160 
(Abb.6.15b). 

Die Bronchien erscheinen erweitert. Die schmale 
vemarbte Wand (Bronchomalazie) bewirkt eine 
vermehrte exspiratorische Kollapsneigung, als de
ren Folge es unter dem EinfIuB des positiven Intra
thorakaldruckes zu starken und abrupten Ein
schrankungen des forcierten exspiratorischen Atem
stoBes kommen kann 79b.247. 

Elastikahypertrophie (im BUd schwarz) bei chronischer Bronchi
tis. E.v.G. 30: 1. d Schwere chronische Bronchitis und Peribron
chitis eines kleineren Bronchus. H.E. 80: I 

Peribronchitis. Eine Peribronchitis als Folge langdau
emder, rezidivierender oder schwerer bronchitischer 
Entziindungsschiibe betrifft in den groBen und mittle
ren Bronchien das adventitielle peribronchovasale 
Bindegewebe (Abb. 6.15 d). Sie filhrt ebenfalls haufig 
zu einer Fibrosierung, welche die Bronchien in einen 
Narbenring einhiillt, wobei es auch zu Stenosierun
gen, seltener zur Abschniirung kleinerer epithelialer 
Zysten kommen kann. Das urnliegende Lungengewe
be wird - irn Gegensatz zur Peribronchiolitis (t> 
S. 570) - nicht wesentlich in den entziindlichen Pro
zeB einbezogen. 

Sonderformen chronischer Bronchitis. Abgesehen 
von den ganz allgemein deskriptiv-morphologisch de
finierten Bronchitisformen kommen Bronchitiden vor, 
bei deren Entstehung und Fortentwicklung besondere 
iitiologische und pathogenetische Bedingungen eine 
Rolle spielen und die deshalb gewohnlich auch ge
sondert erfaBt werden. 
• Chronische Komplikationsbronchitiden entwickeln 

sich in vorgeschiidigten Lungen (Emphysem, Pneu
mokoniosen u. a.); nicht selten bewirken erst sie we-



sentliche klinische Symptome. Auch priifinal auftre
tende akute eitrige Bronchitiden und Bronchiolitiden 
mit Ubergang in Herdpneumonie konnen den Cha
rakter einer Komplikationsbronchitis haben. 

• Begleitbronchitiden kommen bei chronischer Pneu
monie, Lungenfibrosen und anderen Lungenerkran
kungen vor. Der hohe Prozentsatz bei Karzinomen 
konnte Ausdruck einer gemeinsamen A.tiologie 
sein, zumal wenn sie mit Metaplasien und Dyspla
sien einhergehen 161. 

• Zunachst lokalisierte BegleitentZiindungen konnen 
sich spiiter auf den gesamten Bronchialbaum aus
breiten. Auch bei Tuberkulose kommen haufig 
chronische unspezifische Begleitbronchitiden vor. 
Dabei handelt es sich meist urn intramurale For
men. Bei Pneumokoniosen, besonders bei den dis
seminierten feinherdigen Formen, findet man oft 
die Zeichen einer Hyperkrinie, die hier Ausdruck 
einer stark erhOhten Aktivitat des bronchialen Rei
nigungsmechanismus zu sein scheint 81 , zumal 
wenn keine Raucheranamnese vorliegt. 

• Stauungsbronchitiden treten bei chronischer Links
herzinsuJfizienz auf. Die dabei klinisch beobachte
ten Storungen konnen mit der Rekompensation 
schnell schwinden, was darauf hinweist, daB es 
sich ofter nur urn eine durch Stauung bedingte 
Schleimhautschwellung handelt. 

Spezifische Bronchitiden 

Tuberkulose (Bronchitis tuberculosa) 

Die Tuberkulose hat noch die groBte Bedeutung 65,80 

als Ursache einer spezifischen Bronchitis. 
Die Infektion kann kanalikuliir, hiimatogen und 

von den Lymphknoten aus erfolgen. 
• Am haufigsten ist die meist produktive, herdnahe, 

gelegentlich auch verkasende spezifische Ablei
tungsbronchitis bei kavemoser Tuberkulose, die 
weiter hiluswarts in eine unspezifische Bronchitis 
iibergehen kann. Flachenhafte Plattenepithelmeta
plasien im BronchusanschluBtrichter konnen einen 
KavemenverschluB verhindem. 

• Bei der lymphonoduliiren Peiforationstuberkulose 
wird die Bronchuswand durch die von den Lymph
knoten iibergreifende Verkasung zerstOrt, nach 
AusstoBung der Kasemassen kann sich eine sog. 
Lymphknotenkaveme entwickeln. Diese Form 
kommt als Friih- und als Spatperforation vor. Sie 
kann eine progrediente Tuberkulose im nachge
schalteten Lungenabschnitt zur Folge haben 80, 115. 

• Bronchitis caseosa: Sie tritt als eigenstandiger Pro
zeB meist noch in der Primarinfektionsphase auf. 
Es handelt sich urn eine verkiisende Endobronchitis 
mit ausgedehnten rohrenformigen, spater meist ab
gekapselten Herden, wahrend das zugehOrige Lun
gengewebe atelektatisch wird, gewohnlich aber 
nicht der kasigen Pneumonie verfallt. Diese Form 
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wird als selbstandiger ProzeB im Sinne einer Deck
fliichentuberkulose gewertet 65, 80. 

• Die kleinen Bronchien und Bronchiolen werden 
bei den bronchogenen Streuprozessen vielfach in 
die Verkasung einbezogen und konnen oft im Zen
trum bei tuberkulOsen Rundherden mit Hilfe von 
Faserfarbungen noch nachgewiesen werden 65.80. 

Sarkoidose 

Bei der Sarkoidose treten in den Stadien II und III in 
der Bronchuswand haufiger ebenfalls Granulome auf. 
Sie liegen oft subepithelial und konnen dadurch bi
optisch, wenn auch keinesfalls regelmaBig, nachge
wiesen werden 175. 

Lues (Bronchitis luica) 

Die Bronchialsyphilis hat derzeit nur noch histori
sches Interesse 65. Sie ruhrt vomehmlich in der Tra
chea und den groBeren Bronchien zu Ulzerationen, 
Narbenbildungen und Stenosen. 1m Sekundarstadium 
tritt die luische Bronchitis meist gleichzeitig mit dem 
Exanthem auf und bildet Schleimhautroseolen, Pla
ques und miliare Lungenherde. 

Panchondritis rheumatica 

Selten ist der Befall der Trachea und groBeren knor
peltragenden Bronchien bei der Panchondritis rheuma
tica 81,208, die durch Knorpeldestruktion und granulo
matose Entziindungen zu rohrenformigen verzweigten 
Bronchusstenosen und zur respiratorischen InsuJfizi
enz ruhrt. 

Bronchiolitis 

Die Sonderstellung der Bronchiolen ([> S.547) be
ruht auf ihrer engen Einbindung in das Lungengewe
be und auf ihrer Funktion als Ubergangszone zum al
veolaren respiratorischen Parenchym. Die anatomi
sche Position bewirkt, daB deszendierende Entziindun
gen unmittelbar in zentrolobuliir beginnende ("pe
dunkuliire ") Pneumonien iibergehen und auch bei pe
ribronchioliiren Entziindungen direkt auf das umlie
gende alveolare Lungengewebe iibergreifen konnen. 
Chronische Wandschaden konnen unter Dilatation der 
respiratorischen, teils auch terminalen Bronchiolen 
zur Entstehung zentrolobuliirer Emphyseme ruhren. 
Bedeutsam ist femer die Neigung zu obliterativen 
Prozessen, die schwere ventilatorische VerteilungsstO
rungen zur Folge haben, ggf. zur Entstehung broncho
stenotisch-bulloser Emphyseme beitragen konnen. 
Riickwirkungen auf die vorgeschalteten Bronchien 
stellen ein wesentliches pathogenetisches Moment bei 
der Bronchiektasenentwicklung dar. 

Die atemmechanische Bedeutung der Bronchiolen 
und ihrer Erkrankungen wurde unter dem EinfluB der 
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morphologisch ennittelten summierten Querschnitte 
der Lichtungsweiten auf den verschiedenen Ebenen 
des Bronchialbaumes 237, die in der Peripherie gegen
iiber den zentralen Bronchien viel groBer sind, erheb
lich unterschiitzt, obwohl unter pathologisch-anatomi
schen Gesichtspunkten immer wieder auf die zentrale 
Stellung der Bronchiolen hingewiesen wurde. Diese 
Auffassung wurde inzwischen insbesondere durch die 
Ergebnisse von Messungen mittels der retrograden 
Kathetertechnie41 an isolierten Lungen, bei forcierten 
exspiratorischen AtemstoBen als einem Kardinalsym
ptom der Obstruktion und bei Vergleichen bei Patien
ten mit chronisch-obstruktiver Atemwegserkrankung 
revidiert 35,79b,84.99.184,217,240,241. Der Widerstandsanteil 
der peripheren Atemwege liegt wesentlich hoher als 
theoretisch errechnet; er nimmt mit dem Alter, beson
ders aber bei obstruktiver Lungenerkrankung, noch 
weiter zu. 

Epidemiologie, Afiologie. Die zentrale Stellung der 
Bronchiolen, dereri entziindlichen Erkrankungen zu 
den haufigsten Schaden in den Lungen gehOren 224, 

kommt in der heute gebrauchlichen Bezeichnung 
"small airways disease" zum Ausdruck. Die besonde
re Bedeutung, speziell auch der Raucherschaden im 
Bronchiolarbereich, wird heute allgemein aner
kannt 136, 183, 185,222. 

Besondere Beachtung findet schlieBlich die Locke
rung des Einbaues der Bronchiolen im Lungengewebe 
(radialer Traktionsverlust, Minderung der Atthef 
tungspunkte) als Ursache fiir Deformationen und ab
normes atemmechanisches Verhalten. 

Die meisten Entziindungen verlaufen leicht und 
hinterlassen keine Dauerschaden; schwere akute virale 
Entziindungen konnen besonders im Kindesalter zum 
Tode fiihren. Die Hauptursache der chronischen Scha
den im Bronchiolarbereich wird aber durch das inha
lative Rauchen hervorgerufen. Dies hat dazu gefiihrt, 
daB in manchen Darstellungen 224 zwischen der tabak
assoziierten Bronchiolitis und den sonstigen Formen 
der Bronchiolitis unterschieden wird. Zu den letzteren 
rechnen alle Bronchiolitiden als Folge verschiedener 
Infektionen, Schadigungen durch Rauche, Stiiube und 
Gase, die Erkrarikungen im Rahmen rheumatischer 
Prozesse, sonstige immunologisch ausgeloste Formen 
(z. B. bei Transplantation) und die kryptogenetische 
Bronchiolitis. 

Morphologische Formen 65,81, 149, 15'},224 

• Die akuten Bronchiolitiden treten haufig in der ka
tarrhalisch-eitrigen Form auf. Dabei besteht eine 
leukozytare Wandinfiltration, die Lichtung ist oft 
durch eitriges Exsudat verstopft (Abb. 6.16 a), so 
daB auf der Schnittflache makroskopisch deutliche 
kleeblattformige zentrolobuliire Herde erkennbar 
werden. Die Infektion erfolgt meist deszendierend, 
doch konnen zumal bei Kleinkindern und im ho
heren Lebensalter die Bronchiolen in erster Linie 
betroffen sein. Die Erkrankung setzt akut mit Fie-

ber, Dyspnoe und Zyanose ein. Zumal bei alten 
Menschen, bei denen die eitrigen Formen dominie
ren, schlieBen sich haufiger eitrige Herdpneumo
nien an. 

• Virusinfektionen herrschen im Kindesalter vor, wo
bei die RiesenzelLbronchiolitiden durch die fiir Vi
rusinfektionen typischen Riesenzellbildungen ge
kennzeichnet sind 65,81, 149,202,245. 

Bei Masem bilden sich die durch groBe Kern
haufen gekennzeichneten Riesenzellen aus Ver
schmelzung von Flimmerepithelien. GroBe durikle 
KerneinschluBkorper in geschwollenen Kernen 
("Eulenaugenkeme") sind fiir die Zytomegalie ty
pisch, die bei Erwachsenen meist als nosokomiale 
Infektion auftritt (t> Abb. 6.34d). Bei anderen Er
regern treten auch intrazytoplasmatische EinschluB
korper auf. Ausgedehntere virale Epithelschaden 
konnen zu flachenhaften Epithelmetaplasien fiih
ren. 

• Chronische Bronchiolitiden: Bei der intramuralen 
Form herrschen Infiltrate aus Lymphozyten, Plas
mazellen und Monozyten YO!. Die Infiltrate konnen 
bei der Peribronchitis auf das umliegende Lungen
gewebe fibergreifen (Abb. 6.16 e, f), wobei in den 
Randabschnitten ofter eine sog. desquamative Re
aktion (Makrophagenanhiiufung, Schwellung und 
Ab16sung von Alveolarepithel) gefunden wird. 
Kommt es spater zur Vernarbung, so konnen gitter
artige Fibrosierungen und narbige Bronchiolosteno
sen mit stark eingeengter Restlichtung entstehen 
(Abb. 6.16f). Beim Menschen tritt diese Form der 
Peribronchiolitis besonders nach Masern und 
Keuchhusten auf. Als Zeichen chronischer Entziin
dung entwickeln sich bei der sog. Bronchiolitis no
dularis besonders bei Kindem peribronchiolare 
Lymphfollikel 253 , die fiber Jahre persistieren und 
bei vielen Fallen von Bronchiektasen ein charakte
ristisches Hinweiszeichen auf eine ursachliche W
here Bronchiolitis sind 81,230. 

• Bei der tabakassoziierten Bronchiolitis findet man 
eher geringe entziindliche Infiltrate, Lichtungsein
engungen bis zur gelegentlichen Obliteration, 
Wandfibrosierungen mit Pigmenteinlagerungen, 
Z. T. Hypertrophie der Muskulatur, weiter als be
sonders charakteristisch Becherzellvermehrung im 
Epithel, Schleimverschlfisse und allgemein reichli
che Ansammlung von sog. Rauchermakrophagen, 
die durch die Einlagerung eines nicht-eisenpositi
yen gelblich-braunlichen Pigmentes gekennzeichnet 
sind; charakteristisch ist der Befall der respiratori
schen Bronchiolen ("respiratory bronchioli
tis") 164,224,240; oft besteht auch ein zentrolobuliires 
Emphysem (t> S. 580), zu dem enge, wenn auch 
evtl. nur isokausale Beziehungen bestehen. Die 
Schaden werden schon bei jungen Zigarettenrau
chern, die an anderer Ursache sterben, fruh erkenn
bar 171,240. 

• Bronchiolitis bei rheumatischen Erkrankungen 62,252 

(t> S.637). 



Abb. 6.16a-f. Bronchiolitis. a Bronchiolitis mit fibrinos-eitri
gem Exsudat in der Lichtung. H.E. 80: 1. b Subakute obliterati
ve Bronchiolitis. Partieller Epithelverlust und Exsudatpfropf in 
beginnender Organisation. H.E. 50:1. c Bronchiolitis obliterans. 
Weitgehender Lichtungsverschlu13 durch Organisationsgewebs
pfropf (links). H.E. 80: 1. d Bronchiolitis obliterans, organisie-

• Bronchiolitis bei Transplantationspatienten 252 ([> 
S.642). 

• Bronchiolitis bei Stauberkrankungen 31 , 32, 248 ([> 
S.675). 

• Eine besonders schwere Fonn ist die diffuse Pan
bronchiolitis, die besonders in Japan beobachtet 
wird 102. 110. Sie fiihrt zu massiver Entziindung spe
ziell der respiratorischen Bronchiolen in allen Lun
genabschnitten ("respiratory bronchiolitis") mit oft 
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rende Pneumonie (BOOP). Ubergreifen des organisierenden 
Bindegewebes auf respiratorische Bronchiolen und zentrolobulii
re Alveolarabschnitte. H.E. 50:1. e Chronische Peribronchiolitis. 
H.E. 30:1. f Narbige Bronchiolostenose nach Peribronchiolitis. 
H.E.50:1 

dichten schaumzellig-histiozytaren Infiltraten, zum 
Teil auch Nekrosen. Sie hat eine schlechte Progno
se, der Tod kann schon friih an respiratorischer In
suff'izienz eintreten, etwa ein Drittel der Patienten 
ist nach 5 Jahren, ein weiteres Drittel nach 10 Jah
ren verstorben. Auch hier kann es in spateren Pha
sen zur Bronchiektasenbildung oder auch zu assozi
ierter kleinherdig-organisierter Pneumonie (BOOP, 
s. unten) kommen. 
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• Obliterative Bronchiolitisformen: Die Bronchiolitis 
obliterans ist morphologisch als Folge der Einwir
kung toxischer Gase und Diimpfe und als postin
fektiose Schiidigung bei nekrotisierend-ulzeroser 
Entziindung in lokalisierter oder diffuser Ausbrei
tung schon lange bekannt 65. Uber Wandnekrosen 
wird in der Lichtung liegendes nekrotisches Mate
rial und Exsudat durch pfropfartig in die Lichtung 
vorwachsendes Granulationsgewebe organzslert 
(Abb. 6.16 b, c), das spater vemarbt und teils nur 
noch eine sichelformige schmale Restlichtung hin
terlaBt oder zur vollstandigen Obliteration der 
Bronchiolenlichtung fiihrt. 

• Dieser Form der Bronchiolitis obliterans bekannter 
Atiologie wird neuerdings eine besondere Form ge
geniibergesteIlt, die durch angeschlossene, in die 
respiratorischen Bronchiolen und Alveolargange 
ausgebreitete intraluminale Fibrosierungen gekenn
zeichnet ist: Bronchiolitis obliterans organizing 
pneumonia, BOOp 9,I9,36 (Abb. 6.16d). Die Erstbe
schreibung, einschlieBlich der kIinischen Befunde, 
erfolgt schon urn die Jahrhundertwende 131, doch ist 
das Krankheitsbild erst in neuerer Zeit in Zusam
menhang mit der Zunahme der Lungenbiopsien 
von der Klinik beachtet worden; auch tritt es jetzt 
offenbar haufiger auf, vor allem in Lungentrans
plantaten und durch Drogen induziert 13,57,122,218. 

Diskutiert wird auch eine Verbindung mit fibrosie
renden Lungenerkrankungen wie der idiopathi
schen Lungenfibrose, der "Hypersensitivitatspneu
monitis", Histiozytosen, rheumatischer Arthritis, 
wofiir auch die Bezeichnung als "cryptogenetic or
ganizing pneumonia, COP" als treffender vorge
schlagen wurde 9,19.41 ,122. 

• Spastische Bronchiolitis: Sie wird gewohnlich dem 
Asthmakreis zugerechnet. Der Kontraktionszustand 
kann noch an einer starkeren Faltung der Schleim
haut mit stemformiger Lichtungseinengung erkannt 
werden. Epithelschiiden konnen Hinweis auf eine 
auslOsende Infektion geben. Eine Eosinophilie ist 
meist nicht auffallig. 

Bronchiektasen 

Definition. 
"Irrel'('r\lhle Lrwt'itertmgl'l/ hescmden mitt/erer 
wu/ /../dfler " Bml/chiel/, dlc 10 der Regel von cIII· 
~iilld/ichefl V riilldertlllJ:('" der Bronchuswand 
und oft nu h dc, umliegenden Lungcngewc ' . be-
gl it t werden I. ~,7 111.11 1 QI,Q .11 .' 

Ein wichtiges morphologisches Merkmal ist die Ver
grofierung des Durchmessers gegeniiber dem beg lei
tenden Pulmonalarterienast. Als Hauptformen werden 
zylindrische und sacliformige, daneben auch spindeli
ge und varikose Bronchiektasen unterschieden. 

Epidemiologie. Hin ich\li h der Htiufigkeil i t e 
in d n lel/ten Jahr/chnlen IU ein m 5peJ;,wJ;,lI/arell 
RilckgllllR gekommen i' Ii gl na h klini.,chcn 

n abcn " heul bci 0.3 1.311 . d -h wcrd n 
in den mcdi/ini eh unt ('\ersorgtcn cblelen noch 
we entlieh hoher rkl11nkung lahl n ba htel. 

no ·lte de,\ Rli("kJ:aI1IW~ ind die I1ll'l'Cll',c'lIIiig
iichJ;,('itl'1I der cntnjndliehcn orlaulercrkmnkun
gen ( gegen Ma em. Kcu hhu
ten. 

Die Hiiufigkeitsangaben aus dem Obduktionsgut lie
gen mit 1-5% eher zu hoch. Oft werden noch die aus 
1947 stammen den Zahlen von 4,61 % der umfassen
den Untersuchungen von Kartagener und Gruber l18 

zitiert, wobei das Verhaltnis von Miinnem zu Frauen 
bei 1,3: 1 lag und 2/3 der FaIle auf die Altersgruppe 
von 50-80 Jahre entfielen. Daraus wird kIar, daB es 
sich hier zum groBen Teil urn Falle gehandelt hat, die 
nicht der klinischen "Bronchiektasenkrankheit" ent
sprechen. 

ei der pathologi'ich-anaIOmi.,chcn Diagno olltcn 
die eillJochen (oft (/IIClt ll11r ,\cheilliJllrel/) Brotlc"u\'
erweiterutlRl'tI be; c/mmi Ie" -Clft'Ol'hifC"er Brotlcl,, 
ti5 bc ... ond ..... in d n nter/ol'pell iilterer Memc""tI 
nich, a/I Bmtlchieklll ,\ 'tl gell'erte, werden. 

Zum Teil beruht der Unterschied auch darauf, daB 
umschriebene Bronchiektasien bei verschiedenen fi
brotischen Lungenveranderungen klinisch gewohnlich 
nicht bei den Bronchiektasen, sondem unter der Dia
gnose des urspriinglichen Prozesses (Tumorstenose, 
chronische indurierte Atelektase u. a.) gefiihrt werden. 

Atiologie, Pathogenese. Bei der KlassifIkation wird 
besonders im angloamerikanischen Schrifttum die rein 
deskriptiv-morphologische Einteilung noch meist be
vorzugt 2.9 1.224. Dennoch kann eine Klassifikation nach 
iitiologischen und pathogenetischen Kriterien oft 
recht charakteristische Unterschiede hinsichtlich For
men und Ausbreitungsmuster ergeben 81, 191 . 

Die friiher intensiv diskutierte Frage der kongenita
len Bronchiektasen hat an Bedeutung verloren, zumal 
der oben erwahnte starke Riickgang der Erkrankun
gen besonders deutlich gezeigt hat, daB es sich dabei 
offensichtlich hauptsachlich urn friihkindlich erwor
bene Formen gehandelt hat. Starker beachtet werden 
heute Bronchiektasen, die auf dem Boden genetisch 
verursachter Defekte, z. B. der Mukoviszidose 213 ent
stehen. Dazu kommt eine groBe Zahl von Fallen, die 
als lokalisierte Formen bei anderweitig verursachten 
chronischen, meist mit Fibrosierung oder Bronchoste
nose einhergehenden Lungenerkrankungen entstehen. 
Eine infektiose Genese wird heute bei 60-90% aller 
FaIle angenommen 18,65,81 ,202. 



Nach pathogenetischen Gesiehtspunkten kann man 
• angeborene und 
• erworbene (postinfektiose, poststenotische und 

"atelektatische", d.h. durch Schrumpfung des um
liegenden Lungengewebes entstandene) Formen 
unterscheiden (Abb. 6.17 a-f). 

Formen der Bronchiektasen 

Kongenitale Bronchiektasen. Sie sind recht selten, 
klinische Angaben reichen von unter 10 bis 14%95. 
Die HemmungsrniBbildungen und ihre Folgen sind an 
anderer Stelle ([> S.557) besprochen. Angeborene 
ortliche oder diffuse Wandschwache einschlieBlich der 
Knorpel in den groBen Bronchien sollen Ursache der 
sog. dysplastischen oder bronchomalazischen Bron
chiektasen sein, die auch als Williams-Campbell-Syn
drom 244 bezeichnet werden und bei hilusnaher LokaIi
sation in atiologischer Beziehung zu dem angebore
nen lobaren Emphysem ([> S. 559) stehen sollen. 
Storungen der Blutversorgung oder der Innervervation 
wurden als Ursache einer "Junktionellen Bronchopar
alyse" oder "tonogenen Bronchiektasie" diskutiert. 

Deutlicher tritt das genetische Moment bei den 
angeborenen Sekretionsstorungen, insbesondere der 
Mukoviszidose 213 ([> S.575), oder mechanischen Se
krettransportstOrungen, z. B. Zilienfehlbildungen, 
"Syndrom der unbeweglichen Zilien ,,2B, hervor. Bei 
der Trias nach Kartagener llB bestehen Bronchiektasen 
neben Situs inversus und chronischer Sinusitis. 

Erworbene Bronchiektasen 
• Zylindrische Bronchiektasen sind unter den erwor

benen Formen am hiiufigsten und damit auch die 
hliufigste Ursache der klinischen Bronchiektasen
krankheit. Diese tritt oft schon bei Jugendlichen, 
haufig doppelseitig und vorwiegend in den dorso
basalen Segmenten, auf. Die meist nicht sehr hoch
gradige Dilatation betrifft besonders Bronchien der 
6. bis 10. Teilungsgeneration. Peribronchial sind 
haufig Lymphfollikel ("follikuliire Bronchiektasie") 
entwiekelt (Abb. 6.17 a, d). 1m umliegenden Lun
gengewebe werden oft alte narbige Verlinderungen 
im Bronchiolarbereieh als Folge der friihkindlichen 
Vorlaufererkrankung gefunden (Abb. 6.17 b). Hy
pertrophische entzundliche Veriinderungen sieht 
man oft in den gro6en hilusnahen Bronchien 
(Abb. 6.17 a). Bei der atrophischen Form erscheint 
eine strickleiterartige trabekullire Wandstruktur. Fla
chenhafte Plattenepithelmetaplasien sind ofter zu 
finden. Die durch Sekretstagnation (Dittrich-Pfrop
fe) unterhaltene chronische Entziindung kann mit 
herdfOrmiger Geschwursbildung und Blutungen 
einhergehen. Verkalkung des eingedickten Sekrets 
fiihrt zur Bildung der sog. Bronchialsteine. Sekun
dare Pilzbesiedelung ist nieht selten. 

• Sackjormige Bronchiektasen entwickeln sieh meist 
in den mittleren Bronchien und enden bei ver
schlossenen Seitenzweigen in Gruppen aufgetriebe
ner Hohlraume. Ihre Wand ist meist unter Einbezie-
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hung des ebenfalls stark entziindeten peribronchia
len Gewebes vemarbt, flachenhafte Epithelmeta
plasien sind haufig. Das umliegende Lungengewe
be kann noch kollateral beliiftet sein, hliufiger ist 
es atelektatisch. Die Sacke reichen gewohnlich 
nicht bis unter die Pleura. 

Dieser Typ wird hiiufiger bei Erwachsenen und 
im hOheren Lebensalter gefunden. Er kommt in al
len Lungenabschnitten, teils Bronchostenosen zuge
ordnet, vor und ist gelegentlich differentialdiagno
stisch nicht sieher gegen epithelisierte alte Lungen
abszesse abzugrenzen. 

• Varikose und spindelformige Bronchiektasen wer
den vor allem rontgenologisch beschrieben. Rever
sible Bronchiektasen sind nur klinisch definiert 95. 

Prognose. Durch konsequente Therapie konnte die 
Prognose des Leidens, das wesentlich von entziindli
chen Schiiben gepragt wird, deutlich gebessert wer
den 5,95,127. Das mittlere Todesalter ist von unter 40 auf 
iiber 55 Jahre gestiegen. Dabei ist das Auftreten meta
statischer Himabszesse auf unter 1 % abgesunken, an
dererseits die Zahl spater Todesfille mit Cor pulmo
nale von 5-10% auf 22-47% angestiegen. Auch dop
pelseitige Bronchiektasen werden heute zunehmend 
ofter operiert. 

Lokalisierte Bronchiektasien. Sie entwiekeln sich 
herdbezogen als Folge ortlicher Erkrankungen der 
Bronchien oder des Lungengewebes, bieten auch kli
nisch andere Probleme und haben eine gegeniiber der 
Bronchiektasenkrankheit abweichende Prognose. Sie 
werden heute hliufig, oft unter Indikation durch den 
verursachenden ProzeB, operiert. 
• Poststenotische Bronchiektasen treten hinter oft hi

lusnahen Bronchostenosen, z. B. narbigen Lich
tungseinengungen (Abb. 6.17 e), lymphadenogenen 
Wandzerstorungen, nach Fremdkorperaspiration 
oder besonders auch hinter Tumoren auf. Die Ekta
sie durch Sekretstau ist zunachst reversibel, sie 
wird durch die kaum je ausbleibende Infektion irre
versibel fixiert. Nieht selten wird die Entwicklung 
der Bronchiektasie durch poststenotische Pneumo
nie und Abszedierung "iiberholt". Bei Stenosen im 
Hauptbronchus kann der gesamte Lungenfliigel be
troffen sein (bronchiektatische Form der "de
stroyed lung"). 

• Die atelektatische Form der Bronchiektasie wird 
durch Narbenzug, z. B. unter Pleuraschwarten, oder 
bei chronischen indurierenden Pneumonien hervor
gerufen. Sie kann bei Flillen chronischer Atelekta
sen mit einem poststenotischen Entstehungsmecha
nismus verbunden sein. 

• Bronchiolektasien treten besonders b~i fibrosieren
den Lungengeriisterkrankungen auf. Sie sind in 
den fibrotischen Wabenlungen sowohl interstitieIl
entziindlicher als auch granulomatoser Genese hau
fig mit einem Narbenemphysem eng verbun
den Bl,146,178, 
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Abb. 6.17a-f. Bronchiektasen. a Chronische hypertrophische 
Bronchitis in einem Subsegmentbronchus bei Bronchiektasie. 
H.E. 33 :1. b Alte obliterative Bronchiolitis (rechte Bildhiilfte) 
und Peribronchiolitis bei einem Fall von Bronchiektasie. H.E. 
50:1. c Schwer entziindete zylindrische Bronchiektasen mit eitri
gem Exsudat in den Lichtungen (Operationspraparat). d Quer-

schnitt durch Bronchiektasenperipherie. MiiBige Wandfibrose 
und Schleim-Eiterpfropfe in den Lichtungen. H.E. 3: I. e Post
stenotische Segmentbronchiektasie bei alter Hilustuberkulose 
mit BronchusverschluB (Operationspraparat). f GroBwabige Nar
benbronchiektasie subpleural. Pleura und Interiobularsepten fi
bros verbreitert. Alveolarstruktur geschwunden. H.E. 8:1 



Mukoviszidose (zystische Fibrose) 
c> auch Kap. 3 

Epidemiologie, Atiologie. Es handelt sich urn die in 
weij3en Populationen haufigste genetisch bedingte Er
krankung, die autosomal-rezessiv vererbt wird. Etwa 
5% der mitteleuropaischen Bevolkerung sind hetero
zygote Merkmalstrager; die Inzidenz der manifesten 
Erkrankung betragt in der Bundesrepublik etwa 
1 :2000-4000 132•213 • Das pathologisch mutierte CFTR
("cystic fibrosis transmembrane conductance regula
tor") Gen 196 bewirkt eine Fehlfunktion der Chloridka
nale. Der intrazellular erhohte Chloridanteil fuhrt zu 
einem erhohten Natriumeinstrom, die hohe NaCl
Konzentration entzieht den Sekreten Wasser. Das pa
thogenetische Prinzip beruht auf einer Obstruktion 
der Driisenausfohrungsgange und der Kanalsysteme 
durch das abnorm viskose Sekret. Folgen konnen 
postpartal Mekoniumileus, Stau und spater Fibrose im 
exokrinen Pankreasparenchym mit Malabsorption und 
GedeihsWrung, Cholostase mit in seltenen Fallen Ent
wicklung einer biliaren Leberzirrhose sein; progno
stisch besonders schwerwiegende Folgen ergeben sich 
aber aus dem chronischen Sekretstau im Bronchialsy
stem. Unter dem EinfIuB hinzukommender Infektio
nen, wobei Pseudomonas aeruginosa die Hauptbedeu
tung zukommt 45 , entwickelt sich eine diffuse Bron
chiektasenerkrankung, die schlieBlich bei etwa 70% 
der Patienten zur Ausbildung eines chronischen Cor 
pulmonale fuhrt. Pneumonische Schiibe, Pilzinfektion, 
Hamoptysen und Pneumothorax sind typische weitere 
Komplikationen. 

Es wurde eine Bedeutung der Krankheitsanlage bei 
Heterozygoten in der Pathogenese der chronisch-ob
struktiven Lungenerkrankung diskutiert 124; morpholo
gische Beweise (z. B. gehauft Pankreasveranderungen 
bei chronischen Bronchitikem) liegen aber nicht vor. 

Morphologie 79 • • 132. In den Schleimdriisen besteht das 
Vollbild der mukosen Transformation; die Gange sind 
verstopft, dilatiert, die Driisen selbst z. T. zystisch um
gewandelt (C> Abb. 6.18a). Die Becherzellen im Epi
thel sind dagegen nicht vermehrt, wahrscheinlich be
steht aber zusatzlich eine Motilitatsstorung der Zilien. 
In den Bronchien bestehen Sekretstauungen mit unge
wohnlich eingedicktem Sekret, vermischt mit Zellde
tritus und Bakterienrasen, ahnlich den Dittrich-Pfrop
fen. In den Wanden der ektatischen Bronchien und 
Bronchiolen werden destruierende entziindliche Pro
zesse gefunden, oft bestehen auch peribronchiale und 
peribronchiolare Fibrosierungen. Die Bronchiektasen 
sind meist diffus in allen Lungenlappen entwickelt. 
Das Lungengewebe ist vielfach iiberbliiht, oft von 
kleinfleck(gen, gelegentlich nur lobuliiren Atelektasen 
durchsetzt. Zugleich bestehen haufig eine oft poly
pose Rhinitis und schleimig-eitrige Sinusitiden. 
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Therapie, Prognose. Da eine kausale Gentherapie 
einstweilen nur eine Hoffnung darstellt, ist die Thera
pie symptomatisch: Mukolyse und ExpektorationsfOr
derung, einschlieBlich physikalischer Therapie, Anti
biotika, ofter als Dauertherapie (Problemkeirn Pseudo
monas), ggf. Behandlung einer Malabsorption. In der 
Terminalphase kommt eine Herz-Lungentransplantati
on in Betracht. 

Die Prognose hat sich in den letzten lahrzehnten 
entscheidend verbessert. Ohne Therapie sterben 90% 
der Patienten in den ersten zwei Lebensjahren. Zur 
Zeit erreichen 31,5% der in Spezialambulanzen be
handelten Kranken das Erwachsenenalter. Die indivi
duelle Prognose ist schwierig, weil recht unterschied
lich schwere Verlaufe vorkommen 213. 

Asthma bronchiole 

Definition. cr-.lehl man 
anfal!. WCI auflrelcndc Zu Hinde \'chwerer e.npi
ratnri.\cher Dysplw . dl mit cm r LUI/gel/liber
bliillllng einherg hen . Ie revenibll! ob.\trukril" 
1'lIrilatiofl.Hliinlllg i I 'iOmll da. Zentral ym-

pI m .~I 14 ' in o.;chw rer. lunger (r B. tiber 2 
tunden) anhall'nc.J r Anfall wirc.J al tafl/I aHh · 

maricl/I beLcichncl. 

Asthma ist gegen andere, ggf. auch anfallsweise auf
tretende oder verstarkte, vorwiegend exspiratorische 
Dyspnoezustande aus dem Formenkreis der nicht-ato
pischen unspezifischen obstruktiven Atemwegserkran
kungen oder auch anderer Erkrankungen, z. B. Lun
genembolie, akute Linksherzinsuffizienz ("Asthma 
cardiale"), abzugrenzen 232• Die Differenzierung zwi
schen der chronischen Bronchitis, mit oder ohne Em
physem (Raucher u. a.), der "asthmoiden" Bronchitis, 
einschlieBlich der durch Bronchodilatatorengabe be
einfIuBbare Hyperreagibilitat, und dem eigentlichen 
Asthma bronchiale der Atopiker kann wegen der flie
Benden Obergange ohne scharfe Grenzen schwierig 
sein; zunehmend werden fur die Diagnostik morpho
logische Befunde (Bronchusbiopsien, Lavage) einge
setzt (Obersicht C> 224). 

Atiologie, Pathogenese. Die iibliche Einteilung in in
trinsisches und extrinsisches Asthma ist in die Diskus
sion geraten, wei I infektiose intrinsische Faktoren 
nicht eindeutig bewiesen und ggf. auch bei extrinsi
schem Asthma wirksam werden konnen, vor allem 
aber auch, weil nahezu aIle Asthmatiker auf inhalati
ve Allergene reagieren 224. 

• Atopisches Asthma: Es ist die haufigste Form. Ato
pie ist eine genetisch bedingte Anlage zur Entwick
lung hypersensitiver Sofortreaktionen vom Typ [ 34 

auf Umweltallergene, die sich in abnehmender Rei
henfolge als allergische Rhinitis, Asthma, atopische 



576 Tiefe Luftwege und Lungen 

Bronchitis und Nahrungsmittelallergien auBem 
kann. Die genetische Disposition geht daraus her
vor, daB Kinder mit einem atopischen Eltemteil zu 
50%, bei Atopie beider Eltem zu etwa 75% eben
falls unter Atopie leiden. Klinisch besteht gewohn
lich eine Bluteosinophilie, IgE und IgG sind er
hoht, Hauttestungen auf meist mehrere Allergene 
fallen positiv aus. Eine Unzahl von Allergenen 
kann wirksam sein (Pollen, Tierhaare, Schimmel, 
Hausstaub, Nahrungsmittel u. a.) . 

• Nicht-atopisches Asthma: Die Grenze kann un
scharf sein, weil die Patienten Z. T. ebenfalls asth
matische Reaktionen gegen Inhalationsallergene 
entwickeln konnen; jedoch fehlen sonstige Zeichen 
fur das Vorliegen einer Atopie. Klinisch ergibt sich 
meist ein erst spiiterer Beginn jenseits des 15. Le
bensjahres. Die Patienten zeigen im allgemeinen 
ein schlechteres Ansprechen auf die Therapie, die 
Krankheitsverlaufe sind ungiinstiger; ein Tod im 
Status asthmaticus kommt vor 24. 

Das klinische Symptom erhOhter Irritabilitat des 
Bronchialsystems 97.232b ist nicht an die Atopie gebun
den (Rolle der Infektion I> unten). Bekannt als Son
derformen sind: 
• Belastungs-Asthma ("exercise induced asthma ") 

als typische Reaktion aller Asthmatiker auf Kalte, 
Austrocknung der Schleirnhaut u. a. 

• Aspirin-Asthma (und andere Analgetika), das bei 
3-28% der. Asthmatiker (in der allgemeinen Bevol
kerung unter 1%) auftritt, jenseits des 50. Lebens
jahres etwa sechsmal haufiger als unterhalb des 20. 
Lebensjahres ist. 

• Umweltbedingtes Asthma: Auch gesunde Men
schen konnen auf hohe Luftwerte von S02' NOx, 

Ozon, Zigarettenrauch mit Bronchuskonstriktionen 
reagieren; Asthmatiker sind jedoch zumal unter 
korperlicher Belastung schon bei niedrigeren Luft
werten betroffen. 

• Berufsbedingtes Asthma: Es wird durch spezielle 
Allergene am Arbeitsplatz ausgelost und solI bei et
wa 15% aller mannlichen Asthmatiker vorliegen; 
eine Atopie spielt dabei nur Z. T. bei bestimmten 
Allergenen eine Rolle 30. 

Die typische asthmatische Reaktion entspricht der al
lergisch-hyperergischen Reaktion vom Typ I (Sofort
reaktion 34), an der vor allem das IgE (Reagin) betei
ligt ist 109. Sie wird durch eine Interaktion zwischen 
spezifischen T-Lymphozyten-Subklassen mit Eosino
philen in Gang gesetzt 120, die unter Degranulation der 
Mastzellen und basophilen Granulozyten liber eine 
Freisetzung von MediatorstoJfen (Histamin, Bradyki
nin, chemotaktischer Faktor fur Eosinophile, Seroto
nin, Leukotriene) verlauft. 
• Infektiose, aus bakterieller oder viraler Entziindung 

stammende (endogene) Allergene haben offenbar 
ebenfalls eine Bedeutung bei Aus16sung und Un
terhaltung des Asthma und vermutlich besonders 

einer chronischen asthrnoiden Bronchitis, doch 
wird entztindlichen Veranderungen auch eine di
rekte, nicht tiber Allergene vermittelte Rolle bei 
der Aus16sung obstruktiv wirkender Konstriktionen 
des Bronchialsystems beigemessen 24,48.98.224. Das 
kindliche Asthma beginnt anarnnestisch ofter mit 
Infektionen, besonders durch Viren und Mykoplas
men; auch Gesunde konnen bei unkomplizierten 
Infektionen eine erhohte Reagibilitat auf Histamin 
aufweisen. Infektionen konnen Aus16ser von Asth
maepisoden bis hin zum Status asthmaticus sein. 

• Noch nicht sicher geklfut ist die Bedeutung der 
sog. Irritantrezeptoren, der "slow reacting substan
ce of anaphylaxis" (SRS-A) und der Prostaglan
dine 60. Oem cholinergischen System kommt offen
bar Bedeutung zu, wie Versuche mit Vagolyse 
(Atropingabe, operativ) gezeigt haben 233; Rezepto
ren konnen die bis zwischen das Epithel nachweis
baren feinsten freien Nervenendigungen 155.156 sein. 
Allergische Reaktionen vom Typ III, hauptsachlich 
durch IgG, seltener durch IgA und IgM unter Kom
plementverbrauch vermittelt, konnen ggf. in Ver
bindung mit einer zuvor ablaufenden Reaktion des 
Typ I zu einer verzogerten asthma tisch en Reaktion 
fuhren, obwohl die Hauptbedeutung dieses Aller
gietypus bei der sog. allergischen Alveolitis (I> 
S. 647) liegt97.181. 

Morphologie des Asthma und der asthmoiden Bron
chitis. Die morphologische Abgrenzung des Asthma 
und der asthmoiden Bronchitis mit zurnindest einer 
teilweise atopischen Komponente sowie die Verande
rungen im Intervall und unter Langzeittherapie wurde 
in neuerer Zeit mit den modemen immunhistochemi
schen bzw. immunzytochemischen Techniken emeut 
intensiv untersucht, doch sind die Ergebnisse teilwei
se widerspriichlich und bergen noch manche Proble
me 22. 44, 114, 115, 173, 175 . 

anI allgem'in kann fur die pmkti che lichtmi
kr skopi .. che Dtagno .. ti" noch illlm r die g. 
morp/w/ogi.l( he ,Hllllla Trw,1 lIUf DnJ;.,-illie. Eo
.1;IlOphilte und Ba,\(J/lllcllllmllll'erdicJ;./lllg ~ ab 

it chicnc di nen. 

• Dyskrinie: Sie fuhrt zu Schleimverstopfungen be
sonders im Bereich der kleinen Bronchien und 
Bronchiolen (Abb. 6.18 c). Die Schleimdriisen zei
gen das Bild der Hypertrophie und der mukosen 
Transformation. Die Becherzellen im Epithel sind 
bis in den Bronchiolarbereich stark vermehrt 
(Abb, 6.18 b); sie zerfallen im Anfall nach Art ei
ner holokrinen Sekretion und werden bis auf die 
Basalzellschicht abgestoBen (sog. "shedding"), In 
der Lichtung bilden sie mit den spiralig zusammen
gedrehten Schleimmassen die Curschmann-Spira
len (z. T. auch als "Creola bodies" bezeichnet). 1m 
Stadium der Anfalls16sung kommt es zu einer ver-



Abb. 6.18. a Mukoviszidose. Driisenumbau und massive 
Schleimausgiisse des Schleimdriisenausfiihrungsganges. PAS. 
80: I. b Asthma bronchiale. Becherzellmetaplasie und Basal
membranverquellung (BM). H.E. 250: I. c Tod im Status asth
maticus: SchleimverschluB eines kleineren Bronchus. PAS. 30: I 

starkten serosen Sekretion, die zu der AusstoBung 
der Schleimpfropfe beitragt. 

• Eosinophilie: Die Tunica propria ist meist Odema
tos geschwollen und besonders in den mittleren 
und kleineren Bronchien dicht von Eosinophilen 
durchsetzt; die Massivitat der Eosinophilie (>3% 
der Infiltratzellen) kann zur Differentialdiagnose 
gegeniiber einer Mukoviszidose wichtig sein. Eine 

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 577 

Sputumeosinophilie wird nicht regelmiiBig beob
achtet 188; ist sie vorhanden, konnen sich aus dem 
Zerfall Charcot-Leyden-Kristalle bilden. 1m Inter
vall und besonders unter Kortikoid-Langzeitthera
pie gehen die Infiltrate, besonders auch die Mast
zellen, zurUck; das morphologische Bild wird dann 
der chronischen Bronchitis ahnlicher. 

• Fliichtige eosinophile Lungeninfiltrate (I> S. 648) 
konnen bei Asthmatikem gelegentlich auftreten. 
Sie bestehen aus einer Ansammlung von Eos'ino
philen in den Alveolarrdumen, oft mit einem sero
sen, u. U. auch fibrinreichen Exsudat 65 ; ein beglei
tender eosinophiler PleuraerguB kann hinzukom
men. 

• Basalmembranverdickung: Verquellungen der Ba
salmembran (Abb. 6.18 b), die im Stadium der aku
ten exsudativen entziindlichen Reaktion oft etwas 
wolkig und un scharf begrenzt erscheinen, beruhen 
auf einer Insudation von Plasmaproteinen, Quel
lung der Mukopolysaccharide und Zunahme von 
Kollagen Typ N. Man nimmt hier den Hauptort der 
Antigen-Antikorperreaktion an; die Basallamellen 
des Epithels und deren Lamina densa bleiben nach 
elektronenrnikroskopischen Befunden unveran
dert 157. Immunhistochemisch konnten, wenn auch 
nicht regelmaBig, Immunglobuline, speziell IgE, 
aber auch IgA und IgG, Albumin und Fibrinogen 
nachgewiesen werden 22.44.63. Spater bildet sich eine 
oft dicke hyaline Schicht unter der eigentiichen Ba
salmembran 145, die auch nach Riickgang der iibri
gen entziindlichen Veranderungen erhalten 
bleibt81.145. Auch die tieferen Schichten der Bron
chioluswande werden in spateren Stadien durch 
Bindegewebsproliferation verdickt 129. 

• Zusatzlich zu diesen Kardinalsymptomen wird ver
starkt auf eine Hypertrophie und Hyperplasie der 
glatten Muskulatur geachtet, die sich, starker in 
den groBeren Bronchien, bis in den Bronchiolenbe
reich entwickeln kann 103.114.222. Sie tragt aktiv zu 
den obstruktiven Ventilationsstorungen bei 112. 

• Bei Tod im Status asthmaticus findet sich im allge
meinen das Vollbild des Asthmas mit massiven 
Schleimverlegungen, Epithelabstoj3ung, Eosinophi
lie und starker Uberbldhung der Lungen, die nach 
bffnung des Thorax nicht kollabieren. Eine akute 
Dilatation der rechten Herzkammer, bei langerem 
Verlauf auch frische Myolysen in ihrer Wand, wei
sen auf die gleichzeitige Uberlastung des rechten 
Herzens durch massive Widerstandserhohung im 
Lungenkreislauf hin (akutes Cor pulmonale, I> 
S.613). 

Es kommen aber auch Todesfdlle im Status bei 
nicht-atopischen Patienten vor, bei denen anschei
nend akute Infektionen eine auslOsende Rolle spie
len 24.235. Bei "trockenen" Fallen schwerster Ob
struktion wurde vereinzelt lediglich eine durch 
Muskelkontraktionen bedingte stemfOrrnige Lich
tungseinengung der Bronchiolen beschrieben 65. 
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Folgezustande und Komplikationen des Asthma 
• Ftir die iitiologische und pathogenetische Einord

nung der chronischen asthmoiden (spastischen) 
Bronchitis ist es zweifelhaft, ob es sich gewohnlich 
urn eine "banale" (nichtatopische) Bronchitis han
delt, die im Rahmen des "irritablen Bronchialsy
stems" unter dem EinfluB der Entztindung Asthma
charakter gewinnt, oder urn ein im Verlauf infekti
os iiberlagertes primiir atopisches Asthma. Mor
phologisch nimmt sie eine gewisse Mittelstellung 
ein: Die Eosinophilie ist geringer, ofter ist eine 
ausgepriigte Basalmembranhyalinose entwickelt, 
auch besteht meist eine deutliche Muskelhypertro
phie. Charakteristisch ist oft auch eine stiirkere ent
ziindliche Infiltration im terminalen Bronchiolenbe
reich (respiratorische Bronchiolitis) mit Ubergiin
gen zu zentrolubuliirem Emphysem, deren AusmaB 
starker als die tibrigen Veriinderungen im Bronchi
alsystem die Schwere der obstruktiven Ventilati
onsstorung bestimmt 114. 

• Destruktive Bronchitis: Bei einem Teil der Asthma
patienten entwickeln sich im Laufe der Zeit unter 
dem EinfluB hinzutretender Infektionen destruktive 
Wandschiiden. Mit ihrer Entwicklung geht klinisch 
der episodenhafte Charakter des Asthmas in den 
Typ der chronischen obstruktiven Lungenerkran
kung tiber, die in der kardio-respiratorischen Insuf 
fizienz mit Cor pulmonale enden kann. 

• Emphysem: Die Hiiufigkeit der Entwicklung eines 
Emphysems als Folge der rezidivierenden Uber
bliihungen beim typischen Anfallsasthma wird un
terschiedlich beurteilt 60,65,68,79a,97,222,224. Das ,,reine" 
(atopische) Asthma scheint nur recht selten zu Em
physem zu ruhren; bei Ubergang in die tibliche 
chronische obstruktive Lungenerkrankung mit 
chronischer Bronchitis findet man dagegen hiiufi
ger ein Emphysem, nicht selten yom bronchosteno
tisch-bullosen Typ. 

• Cor pulmonale: Akutes Cor pulmonale I> S. 613. 
Hinsichtlich der Entwicklung eines chronischen 
Cor pulmonale scheinen iihnliche Verhiiltnisse wie 
bei Emphysem zu bestehen. 

Lungenemphysem 

Vorbemerkungen 

Das Lungenemphysem wird oft noch unter dem Be
griff "Storungen des Luftgehaltes" abgehandelt, weil 
der mittlere Lungenluftgehalt im allgemeinen erh6ht 
und das normale Verhiiltnis der Lungenluftteilvolumi
na an der Totalkapazitiit meist schwer gestort ist. Dies 
zeigt schon der iiuBere Aspekt der dem Thorax ent
nommenen, nicht vollstiindig sich retrahierenden Lun
ge an und entspricht der Generaldefinition von der 
"irreversiblen Erweiterung der peripheren, alveolentra
genden Luftriiume." Die Irreversibilitiit dieser Veriin
derungen unterscheidet das (chronische) Lungenem-

physem von der akut tiberbliihten, aber strukturell im 
wesentlichen intakten Lunge z. B. im Asthmaanfall 
("akutes" Lungenemphysem, ein Begriff, der elimi
niert werden sollte) und dem sog. Volumen pulmonum 
acutum, bei dem defmitionsgemiiB die strukturell in
takte Lunge stiindig auf einem inspiratorisch erh6hten 
Niveau atmet, Z. B. als Restlunge nach Resektionen 
(I> S. 587) oder bei Aternneurosen. 

Andererseits nimmt das Lungenemphysem bei der 
chronisch-obstruktiven Lungenerkrankung teils als 
Folge, aber auch als Ursache der schweren Ventilati
onsstorungen neben der Atemwegserkrankung eine so 
zentrale Stellung ein, daB es zweckmiiBig erscheint, 
es im Zusammenhang mit der chronisch-obstruktiven 
Lungenerkrankung zu diskutieren 222,224. 

Thorax, Lungen und Lungenluftvolumina 
• Die elastische Retraktionskraft der Lungen ist die 

rur ruhige Atembewegungen wichtigste exspiratori
sche Kraftkomponente. Die relativ schwiichere Ex
spirationsmuskulatur (undggf. die Bauchrnuskula
tur, die das Zwerchfell hochdriingen kann) wird 
nur bei verstiirkter und forcierter Ausatmung einge
setzt. Die elastische Retraktionskraft der Lunge, 
die klinisch und am isolierten Organ als (statische) 
Compliance in 1 Volumenzunahme pro Druckstei
gerung urn 1 em H20 gemessen werden kann, be
ruht auf der geweblichen Azinusstruktur (I> S. 551) 
und den durch Surfactant modifizierten Oberjlii
chenspannungskriiften (I> S. 551). Letztere machen 
etwa 50-70% der Gesamtretraktionskraft aus, sind 
aber insofem ebenfalls von der Struktur abhiingig, 
als sie sich bei schwerwiegenderem Strukturum
bau, Z. B. bei Emphysem, mit VergroBerung der 
Krtimmungsradien verrnindem. Bei dem Typus der 
schlaffen Lunge ist die Compliance erhoht, die Re
traktionskraft emiedrigt 79,123,251. 

• Thoraxwandelastizitiit: Die statische Ruhestellung 
des knochemen Thorax liegt im oberen Bereich 
der Totalkapazitiit, wirkt also noch im Bereich der 
inspiratorischen Reservekapazitiit in inspiratori
scher Richtung. Das Zwerchfell tibt seine inspirato
rische B'ewegung gegen den Bauchdruck aus, des
sen Erhohung (Lipomatose, Aszites, Schwanger
schaft, Tumoren) die inspiratorische Atemarbeit er
h6ht. Der wichtigste Inspirationsmuskel ist das 
Zwerchfell. Die Inspirationsbewegung erfolgt aktiv, 
muskuliir, wiihrend die Exspirationsmuskulatur im 
allgemeinen nur bei vertiefter und beschleunigter 
Ausatmung eingesetzt wird. 

• Das Zusarnmenspiel der passiv-elastischen, in- und 
exspirationswarts gerichteten Kriifte im gesamten 
Thorax-Lungensystem bestimmt maBgeblich die 
Zusammensetzung der Teilvolumina der Lungenluft 
(Abb. 6.19). Die Compliance des Gesamtsystems 
kann am narkotisierten, muskuliir relaxierten Pa
tienten, aber auch an der Leiche gemessen wer
den 83; sie bietet Anhaltspunkte rur die Atemarbeit. 
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Abb. 6.19. EinfluB der Lungenelastizitat auf Mechanik und Vo
lumina des Thorax-Lungensystems: Ausgezogene Linien=Druck
Volumendiagramrne des Gesamtsystems, ihr Schnittpunkt mit 
der Druck-Nullinie zeigt die elastische Ruhestellung bei funktio
neller Residualkapazitat (Ordinate=Volumina in Prozent der Vi
talkapazitat). Gestrichelte Linien=Druck-Volumendiagramrne der 
isolierten Lungen. N normale Verhaitnisse, GL Einschrlinkung 
der Atemvolumina bei durch Pleuraschwarte gefesseiter Lunge, 
E Erhohung der funktionellen Residualkapazitat und inspirati
onswlirtige Verlagerung des Aternzugvolumens bei schlaffer Em
physemlunge. Nach Leichenmessungen, vgl. Text 

• Aufteilung des Luftvolumens in der Lunge: Die To
talkapazitat (TC) ist das gesamte bei maximaler In
spiration in den Lungen befindliche Luftvolumen. 
Sie ist unterteilt in die zwischen maximaler In- und 
Exspiration atembare Vitalkapazitiit (VC) von ca. 
3,5-6 lund das Residualvolumen (RV), das nach 
maximaler Exspiration noch in der Lunge ver
bleibt. Dieses nirnmt mit dem Lebensalter von et
wa 25% der TC bei Jugendlichen bis auf 35-40% 
im hoheren Alter zu und kann unter krankhaften 
Verhaltnissen, insbesondere bei schlaffer Emphy
sernlunge, auf Werte weit tiber 50% anwachsen; 
die VC wird bei gleichbleibender TC entsprechend 
reduziert. Innerhalb der VC entspricht die funktio
nelle Residualkapazitat (FRC) der passiv-elasti
schen Ruhestellung des Gesamtsystems, von der 
das Ruheaternzugvolumen von 500-600 rnl aus
geht; oberhalb schlieBt sich das inspiratorische Re
servevolumen, exspirationswarts das exspiratorische 
Reservevolumen an. Bei einer obstruktiven Venti
lationsstorung sind aIle Teilvolumina inspirations
warts verlagert. 

• Die Atemarbeit setzt sich aus einem Anteil gegen 
die elastischen Widerstande und einem Anteil ge
gen nicht-elastische (viskose) Widerstande, ganz 
uberwiegend die StromungswidersUinde in den 
Atemwegen, zusarnmen. Die bei der Atmung aktu
elle frequenzabhangige dynamische Compliance ist 
daher stets niedriger als die statische Compliance 
(s. oben). 
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Definitionen. Emphysem wurde urspriinglich als Zu
stand erhohten Luftgehaltes angesehen, der die intra
pulmonalen Luftraume betrifft 130 (vesikulares bzw. al
veolares Emphysem). Hiervon abzutrennen ist das in
terstitielle Emphysem, bei dem sich Luft in den inter
stitiellen Bindegewebsraumen ausbreitet. Bei dem ei
gentlichen (chronischen alveolaren, manchmal auch 
noch als substantiell bezeichneten) Emphysem im en
geren Sinne liegt ein irreversibler Strukturschaden 
vor. 

Nach intemationaler Ubereinkunft wurde Emphy
sem 1959 zunachst als "irreversible Erweiterung der 
Luftraume jenseits der Bronchioli terrninalis mit und 
ohne ZerstOrung ihrer Wande" definiert33.64.65,66.78. 
Diese Definition wurde alsbald auf "mit Destruktion 
ihrer Wande" eingeschrankt89.91.177.193,220. Spater kam 
in Zusarnmenhang mit der niiheren Charakterisierung 
des Begriffes Destruktion hinzu, daB diese "nicht mit 
einer offensichtlichen Fibrose verbunden" sein solIe; 
auch wirkte sich die anatomische Klassifikation auf 
eine niihere Beschreibung der "Erweiterung" aus 210. 
Diese Entwicklung der Definitionsfrage hatte Konse
quenzen: Mit "Destruktion" sollte das Altersemphy
sem eliminiert werden, obwohl es in fortgeschrittenen 
Stadien dem panazinaren Emphysem gleicht und auch 
Alveolargewebe schwindet (Destruktion?); mit "ohne 
offensichtliche Fibrose" solI ten fokale (irregulare) 
Narbenemphyseme ausgeschlossen werden, fur die 
man nun Umschreibungen wie "dem zentrolobularen 
Emphysem iihnliche Erweiterung respiratorischer 
Bronchiolen bei Staubfibrose" etc. gebrauchen 
muBte 82,224. 

Damit ergibt sich folgende derzeit iiberwiegend ak
zeptierte Definition: 

Klassifikation. Vor all em mangels ausreichender 
Kenntnisse tiber die Atiologie wird Emphysem ge
wohnlich strikt morphologisch klassijiziert. Die kor
rekte Diagnose setzt in der Regel die vorherige ex
pandierte Fixation (moglichst mit standardisiertem 
Einfulldruck von 25 cm H20) voraus; die Anwen
dung papiermontierter Lungenganzschnitte ist von 
groBtem Nutzen 70,77.176.222 (Abb. 6.20); eine gute 
Ubersicht bietet auch die Betrachtung von mit Barium 
impragnierten Lungenscheiben 88. Ftir das Grading an 
Groj3schnitten wurden verschiedene Techniken ange
geben 225; als einfachste Methode wurde der Vergleich 
("matching") mit einer Standardvergleichsserie ange
fuhrt224. Je nachdem, welcher Anteil der terminalen 
Einheit des Azinus vorwiegend betroffen ist, unter
scheidet man 33.46, 79a,91,I77,222.224: 
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• Panaziniires Emphysem 250: Es betrifft aile Luft
raume im Azinus in annahemd gleichem AusmaB 
und beginnt vorwiegend in den Alveolargiingen, 
die sich unter Verlust der Alveolargliederung er
weitem (Abb. 6.21 b-d); der ProzeB kann bis zum 
weitgehend "leeren" Lobulus fortschreiten. 

• Proximal-aziniires (zentroaziniires bzw. zentrolobu
liires 134) Emphysem: Betroffen ist (entsprechend 
dem Emphysema bronchiolectaticum, dessen erwei
terten zentralen Hohlraum Loeschcke 138 als Atrium 
bezeichnet hatte) vorwiegend die zentrale Region 
der respiratorischen, ggf. auch terminalen Bron
chiolen (Abb. 6.21 e, f); die peripheren Alveolar
gange bleiben zunachst erhalten, konnen aber spa
ter in den ProzeB einbezogen werden, so daB 
schlieBlich ebenfalls eine Art "leerer" Azinus bzw. 

Abb. 6.20. Hochgradiges bulloses Lun
genemphysem ("vanishing lung"). Papier
montierter Lungenganzschnitt, ca. 0,6: 1 

Lobulus ' mit einer Tendenz zur rundlich-blasigen 
Form entsteht; die Diagnose ist unabhiingig von 
dem Grad einer etwaigen Pigmenteinlagerung in 
den Wanden der zentrolobularen Hohlraume 90, so-

Abb. 6.21a-h. Lungenemphysem. a Normale Lunge eines 
22jahrigen Mannes, expandiert-fixiert bei p=25 cm H20, Aus
schnitt von LungengroBschnitt. Englumiges terrninales Gangsy
stem. 2: I. b Beginnendes Emphysem mit Gangektasie, gleiche 
Technik und VergroBerung. c,d Panlobuliires (seniles) Emphy
sem: Schnittflache (c) und Ausschnitt von LungengroBschnitt 
(d). Verlust an Alveolargliederung. 2: I. e,f Zentrolobuliires Em
physem: Schnittflache (e) und Ausschnitt von LungengroB
schnitt (t) . Fortgeschrittenes, teilweise konfluiertes bronchioliti
sches Emphysem, 2: I. g,h Irregulares (narbenbedingtes) Em
physem, Schnittflache (g) und mikroskopisches Praparat (h). 
E.v,G.7:1 
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fern es sich nicht urn Hille von fokalem Emphy
sem bei Pneumokoniosen ([> S. 675) mit "offen
sichtlicher Fibrose" handelt. 

• Distal-azinares (auch paraseptales 88 Emphysem: 
Es betrifft vorwiegend die peripheren Azinusantei
Ie, vor allem Alveolargange, die an Fibrosefronten 
(pleura, Septen, Leitungsbahnen) angrenzen. 

• Irregulares Emphysem: Dabei bestehen unregelma
jJige, zufallig verteilte partielle Erweiterungen und 
Zerstorungen in den Azini; die Diagnose sollte 
eher restriktiv angewendet werden; da diese Em
physernform im iibrigen haufiger bei Narbenbil
dungen ("Narbenemphysem") auftritt, flillt ein gro
Ber Teil ohnehin aus dem enggezogenen Rahmen 
der Emphysemdefinition. 

• Unklassijiziertes Emphysem: Dieser Begriff wurde 
fallengelassen; Bullae bei Emphysem werden ge
sondert beschrieben, Emphysem bei Lungenfibro
sen ("emphysematOse Lungensklerose" 178) sollte 
bei diesen erfaBt werden, das "echte Emphysem" 
alter Menschen ist bei den obigen Formen einzu
ordnen. 

1m iibrigen ist zu bemerken, daB diese anatomischen 
Typen nur sehr selten allein in reiner Form auftreten, 
am ehesten noch als panazinare Emphyseme bei alten 
Menschen ("seniles" Emphysem), bei denen keine zu
satzlichen komplizierenden Lungenerkrankungen be
stehen. Der Einteilungsversuch zeigt die Schwierig
keiten, die auBerst komplexen Strukturschaderi bei 
den verschiedenen Emphysernformen deskriptiv-mor
phologisch zu erfassen. 

Morphometrie. Von den mit den Methoden der Mor
phometrie arbeitenden Forschern wurden groBe Mii
hen aufgewandt, urn die morphologischen Formen 
und Schweregrade der Emphyseme zu erfassen, insbe
sondere zu einem brauchbaren Kriterium der Destruk
tion ("Destruktionsindex" 200) zu kommen und urn 
eine morphologische Basis fiir klinisch-pathologische 
Vergleiche und darnit Anhaltspunkte fiir die funktio
nellen Folgen zu gewinnen (ausfiihrliche Ubersicht 
und Diskussion [>224). Alle vorkommenden Struktur
anomalien wurden in die Untersuchungen einbezogen: 
• Alveolarporen: Die zunehmende Septenfensterung 

durch Erweiterung und Konjluenz Kohn'scher Po
ren ist lange bekannt; es wurde versucht, durch 
Angabe einer GrenzgrojJe von 20 ~m 20 bzw. Eintei
lung in zwei Grade 186 die Grenze zum Emphysem 
zu ziehen; auch wurde aujlichtelektronenmikrosko
pisch ermittelt, daB PorenvergroBerungen bei Rau
chern vermehrt und vor allem in der Niihe zu den 
Bronchiolen, entsprechend dem zentroazinaren Em
physem, vorkommen und in besonderem MaBe 
funktionell mit einem Verlust an elastischer Retrak
tionskraft und Abschwachung des forcierten Atem
stoBes einherzugehen scheinen 166; dies entspricht 
der histomechanisch erharteten These von der Be
deutung des Azinus als peripherer mechanisch-ela-

stischer Einheit ([> S. 551) und seiner StOrung 
durch Verlust der Bezugspunkte im Azinusstiel. 

• Alveolaiflachenreduktion: Der Verlust an Kontakt
flache bei Emphysem ist offenkundig; MeBergeb
nisse sind aber fiir die Diagnose eines Emphysems 
bzw. des AusmaBes der Destruktion nicht geeignet, 
weil selbst bei Beriicksichtigung von KorpergroBe 
etc. die individuelle Variabilitat zu groB ist 221. 

• Luftraumerweiterung: MeBgroBen sind a) "mean 
linear intercept", b) "air space wall per unit vo
lume": a) erwies sich als unsicheres Kriterium, 
selbst ein Wert >350 ~m kommt in normalen Lun
gen vor, wird von Emphysemlungen teilweise nicht 
erreicht, es besteht eine generelle Zunahme der 
Werte mit dem Alter; b) war bei Emphysem redu
ziert, erwies sich aber im praktischen Versuch we
gen zu geringer Sensibilitat ebenfalls als nicht ge
eignet 223; iibrigens kann sich auch ein systemati
scher Fehler einschleichen, weil elastizitatsschwa
che Lungen starker als normale bei der Fixation 
mit standardisierten Driicken expandiert werden. 

• Fasergeriist: Der Kollagenanteil ist bei zentroazi
narem, distal-azinarem, besonders aber bei irregula
rem Emphysem morphometrisch (und auch bioche
misch iihnlich wie Elastin) erhOht29 ; die definitori
sche Grenze zu den z.B. mit postinfektiOser Ver
narbung einhergehenden Emphysemen (ohne "of
fensichtliche" Fibrose) wird unscharf. 

• Reduktion der bronchiolaren Verspannung im Lun
gengewebe: Die Reduktion der alveolaren Anhef
tungspunkte an den Bronchiolen wird als frahes 
Stadium und sicheres Zeichen der Destruktion von 
Lungengewebe 167,242, d.h. von Emphysem, und als 
Ursache distorsiver und destruktiver Bronchiolus
veriinderungen 136 gewertet; es lieBen sich in Rau
cherlungen Korrelationen zwischen der Zahl der 
Anheftungspunkte und klinischer Schwere der Ob
struktion nachweisen 199. 

• Destruktionsindex: Von den einzelnen Veriinderun
gen werden herangezogen 224: Luftraume mit Unter
brechungen in den Alveolarwiinden (DIb), histolo
gisch mit kuboidem Epithel ausgekleidete Luft
raume (DIf) und Auftreten ,,klassischen Emphy
sems" (DIe); derartige Veriinderungen wurden z.B. 
in Raucherlungen gefunden DiB in 59-86%, DiP 
in 0-15%, DiE in 11_26%200; bei Emphysemlun
gen, deren Schweregrad anhand von GroBschnitten 
im Vergleich mit einer Standardserie (also durch 
matching) bestimmt wurde 225, nahm der Index mit 
der Schwere des Emphysems zu und betrug 5,8% 
bei normalen Lungen, 10,9% bei geringem Emphy
sem bis Panel-Grad 25 und 55,7% bei mittlerem 
und schwerem Emphysem von Panel-Graden iiber 
25% 201, es bestand auch eine gewisse Korrelation 
mit Lungenfunktionswerten, die jedoch im wesent
lichen an den DiE-Anteil gebunden war; insgesamt 
erwies sich die zeitraubende Methode der Bestim
mung dieses Destruktionsindex als nicht sonderlich 
for die Emphysemdiagnostik geeignet224 • 



Klinisch-pathologische Korrelation. Die modernen 
bildgebenden Veifahren, speziell die Computertomo
graphie, Kemspintomographie und Perfusionsszintigra
phie, haben fur die Kliniker erhebliche Fortschritte hin
sichtlich einer geweblichen Erfassung von Emphysem 
gebracht 54.7I ,2 12,246. Die feineren, oft klassiflkatorisch 
wichtigen Veranderungen und Schweregrade sind im 
allgemeinen aber nicht erfaBbar 159 b, wie auch an Lun
genscheiben CT-kontrollierte Studien 150 ergeben ha
ben. Dagegen lassen sich lokalisierte Emphyseme gut 
darstellen, was ggf. fur eine Operationsindikation wich
tig ist. 

Auch die durch ausgiebige Funktionsdaten ge
stUtzte klinische Diagnostik kann problematisch sein, 
zumal bei der Erfassung noch nicht sehr ausgepragter 
Falle im Rahmen der chronisch-obstruktiven Lungen
erkrankungen 12,159b,232,246. Eindeutige Korrelationen 
der anatomisch klassifi,zierten Emphysemtypen zu be
stimmten Funktionsstorungsmustern und klinischen 
Krankheitsbildern haben sich nicht ergeben 79a.224. 

Dies gilt auch fur die klinisch deflnierten Krankheits
typen des (vorwiegend emphysematischen) "pink puf
fer" und des (vornehmlich bronchitischen) "blue 
bloater" 206,224. 

Ftir den Morphologen ist die Abschiitzung des 
Ausmaj3es einer anzunehmenden Funktionsstorung 
ebenfalls schwierig, Das optimale Ergebnis der Korre
lation morphologisch-morphometrischer Befunde mit 
einem aus den wichtigsten klinischen MeBgroBen 
(Atemvolumina, insbesondere Residualluftvolumen, 
AtemstoBtest, CO-Diffusionskapazitat) gebildeten 
Vergleichswert ergab einen Korrelationsquotienten 
von 0,84 222 , So bleiben auch das morphologische 
Grading 225 oder anderweitige morphometrische Ana
lysen 40 im Vergleich auf die Abschiitzung der klini
schen Bedeutung unvollkommen. Die postmortalen 
Funktionsanalysen am isolierten Organ haben zwar ei
nige verbliiffend gute Ubereinstimmungen mit klini
schen MeBdaten ergeben, bleiben aber im wesentli
chen auf die Analyse der VentilationsstOrungen be
grenzt 79b,86,240; ihre Hauptbedeutung liegt in der Ent-
wicklung pathogenetischer Vorstellungen (I> S. 584). 
Der Befund einer pulmonalen Hypertonie mit den ent
sprechenden GefaBveranderungen und Cor pulmonale 
ist ein spiites und ziemlich globales Anzeichen ftir 
schwerwiegende FunktionsstOrungen 206. 
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Epidemiologie 
• Klinische Hiiufigkeitsangaben sind nicht sehr ver

liij3lich, wei! sie sich meist auf das Gesamtbild der 
chronisch-obstruktiven Lungenerkrankung bezie-

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 583 

hen, in deren fortgeschrittenen Stadien allerdings 
gewohnlich auch mit einem Emphysem zu rechnen 
ist. 

• Die Hauflgkeitsangaben nach dem Obduktionsgut 
sind sehr unterschiedlich, wobei abgesehen von der 
Intensitat der Untersuchung die Differenzen vor al
lem darauf beruhen, ob die senilen Lungenverande
rungen zumindest hoheren Grades a!s Emphysem 
gewertet und von welchem AusmaB an umschrie
bene geringfugigere ("banale") Befunde in die Dia
gnose einbezogen werden; kaum eine Lunge Er
wachsener ist frei von zumindest einzelnen Herden 
von Emphysem 78, 224. Maximalzahlen bei unselek
tierten Erwachsenenobduktionen liegen um 70% 
bei Miinnern, um 59% bei Frauen 78,89; andere Au
toren nennen 50-55% 39,220, bei Erfassung nur 
"ausgepragter Falle mit angenommener klinischer 
Relevanz" 9% 179 bis 30% 69. Nach neuesten Unter
suchungen scheinen sich bei einer unselektierten 
Obduktionsquote von nahezu 100% (Gorlitzer Stu
die 153) etwas hohere Werte ergeben zu haben, auch 
tritt die sonst meist markante Geschlechterdifferenz 
zu ungunsten der Manner weniger deutlich hervar. 
Als Hauptkrankheit zu wertende Emphyseme 
(meist mit Cor pulmonale) werden ziemlich liber
einstimmend mit 3-8% angegeben 81. 

• Die Untersuchung geographischer Dijferenzen lei
det unter der oft geringen Vergleichbarkeit der 
Werte, Eine Studie tiber Vorkommen und Schwere
grade in verschiedenen Landem 227 ergab H6chst
werte for Cardiff, vor allem eine Abhangigkeit von 
der Raucheranarnnese; ein Vergleich zwischen der 
stark luftverschmutzten Region von St. Louis ergab 
erheblich hohere Werte als in dem klimatisch rau
heren Winnipeg 108. Die extrem niedrigen Emphy
semraten in Nigeria 16 und Uganda 116 dtirften einer 
realen geographischen Differenz entsprechen. 

Atiologie. Emphysem hat sicherlich keine einheitliche 
iitiologie, so wie es "das Emphysem" auch nicht gibt. 
Die aus der Epidemiologie bekannten Unterschiede 
hinsichtlich des Alters, Geschlechtes, moglicherweise 
auch der Rasse, der Umweltbedingungen, varangehen
der oder begleitender anderweitiger Lungenerkrankun
gen, besonders aber der Rauchergewohnheiten weisen 
auf verschiedene wirksame exogene und endogene Fak
toren hin. Die Hoffnung, mit der Entwicklung des Kon
zeptes von der Proteinase-Antiproteinase-Imbalan
ce 51. 73.133 eine einheitliche Atiologie, verbesserte klini
sche Diagnosemoglichkeiten und den generellen An
satz fur eine kausale Therapie gefunden zu haben, hat 
sich nur teilweise erftillt 5•38,49.50,52. 113.126, 152, 195.214.219.234 . 

• Unter den exogenen Faktoren flnden sich tiberwie
gend die gleichen, die auch fur die Entstehung der 
chronischen Bronchitis und Bronchiolitis (I> 
S. 564) Bedeutung haben. 

• Die Beziehungen zum Asthma sind problematisch; 
die massive Uberblahung im Anfall ist reversibel, 
auch scheinen rezidivierende Anfalle selbst nach 
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Jahrzehnten nicht regelmaBig zu Emphysem zu 
fuhren 68; vielfach entwickelt sieh jedoch im weite
ren Verlauf eine chronische asthmoide Bronchitis 
([> S. 578), die dann gewohnlich auch mit einem 
Emphysem verbunden ist. 

• Schiiden anderweitiger Lungenerkrankungen sind, 
soweit sie Narben hinterlassen, per definitionem 
ausgeschlossen, auch wenn sie zu "emphysem
rumlichen" Strukturschaden fuhren, die wie z. B. 
die generalisierten fokalen (irreguHiren) Narbenem
physeme, weniger die Lungenfibrosen klinisch un
ter dem Bild eines schwerwiegenden obstruktiven 
Emphysems verlaufen 790, 146 konnen. 

• Durch zahlreiche Untersuchungen ist die uberra
gende Rolle des inhalativen Rauchens erwie
sen 18b,50,81,87,89, 159, 171, 177,211,224,227,232. So konnte der in 

Raucherlungen gefundene erhohte Gehalt an Cad
mium 96 eine Rolle spielen. Besondere Bedeutung 
wird aber einem Uberschu./3 an proteolytischen En
zymen und Oxidantien beigemessen, die aus Akti
vierung und Zerfall der bei Rauchem stark ver
mehrten Makrophagen und z. T. Leukozyten sowie 
aus dem Tabakrauch stammen 18b,50,75, 101, 187,216. 

• Eine Proteasen-Antiproteasen-Imbalance kann auf 
unterschiedlichen Ursachen beruhen. DaB ihr heute 
- eher wohl unberechtigt - eine so besonders gro
Be Bedeutung als pathogenetischer Faktor bei der 
Entstehung chronisch-obstruktiver Lungenerkran
kungen, speziell des Emphysems, beigemessen 
wird, beruht auf der Entdeckung schwerer Emphy
seme bei jungen Patienten mit a-I-Antitrypsinman
gel 49,51,I26,133,I59b und der fast gleichzeitig gelunge-
nen experimentellen Erzeugung von Emphysem 
mittels pertrachealer Papaininstillationen 73. 

Das genetisch deterrninierte Emphysem durch 
Proteaseninhibitor-(PI-)Mangel ist indessen selten 
([> S.585); betroffen sind offenbar nur Homozy
gote, wahrend mit Heterozygotie verbundener 
Mangel keine merkliche Bedeutung zu haben 
scheint oder zumindest nur unter wesentlicher Mit
beteiligung anderer exogener Faktoren, besonders 
des inhalativen Rauchens, wirksam wird 104, 126, 159b. 

Das proteolytische Potential stammt vorwiegend 
aus Leukozyten und Makrophagen und wird durch 
deren Aktivierung oder Zerfall frei. Neben der 
Neutrophilen-Elastase spielen auch fi-Glucuroni
dase, die Proteoglykane der Grundsubstanz an
greift, und Myeloperoxidase als Lieferant toxischer 
Oz-Metabolite eine Rolle 195. So kann im Rahmen 
der Abwehrreaktionen ein erhebliches proteolyti
sches Potential entstehen, das sieh nicht nur gegen 
Elastika, sondem auch gegen andere Matrix- und 
Strukturproteine richtet und OberfHichenstrukturen 
wie Zilien und Zellmembranen angreift. 

Das Proteinasen-Hemmpotential stammt nieht 
nur aus dem Blut (aI-Antitrypsin, a2-Makroglobu
lin, al-Antichymotrypsin), sondem auch aus lokal
er Synthese und Sekretion (sekretorischer Leukozy
tenprotease-Inhibitor) 128. Es ist nicht nur im Alveo-

larbereich, sondem auch in den Atemwegen vor
handen, wo es u. a. auch einen Schutz gegen eine 
Bakterieninvasion bildet 170. Ais Phasenprotein 
steigt sein Spiegel bei Entzundungen normalerwei
se an. 

Insgesamt besteht normalerweise ein erheblicher 
Uberschu./3 an antiproteolytischem Potential, das 
auch bei hohen Belastungen, z. B. akuter Pneumo
nie 23, noch ausreichen kann. Seine Schadigung 
wird besonders Oxidantien und 02-Radikalen zuge
schrieben 128 wie u. a. durch die protektive Wirkung 
von Katalase gezeigt werden konnte 142. 

Morphologisch wurden die alten Befunde von 
Schiiden an der Lungenelastika bei Emphysem er
neut bestatigt 6I ,73,'74; sie lassen sieh als Zeichen 
proteolytischer Schiidigung deuten. 

• Der Einflu./3 ortlicher Durchblutungsstorungen im 
Kapillarbereich wurde eine Zeit lang lebhaft disku
tiert, Die regelmaBig nachweisbaren Veranderungen 
am Kapillarsystem sind aber offensichtlich Folge 
bzw. Begleiterscheinung des emphysematischen 
Umbaues, die sich moglicherweise als zusatzlich 
die Gewebsatrophie begunstigend auswirken kon
nen, wie Embolisierungsversuche 215 gezeigt haben. 
Dieser atiologische Faktor ist durch die Beobach
tung schwerer (panlobuliirer) Emphyseme bei ju
gendlichen suchtigen Ritalin-Fixem, deren Lungen 
durch Talkumgranulome verschiedenartige GefaB
schaden ohne sonstige wesentliehe Fibrosen auf
wiesen, wieder in die Diskussion geraten 204. 

• Noch ganz hypothetisch ist ein moglicher Zusam
menhang zwischen einem Mangel an Pneumozyten 
Typ II (und dem Surfactant) und der Emphysem
entstehung 180. 

Pathogenese und pathogenetische Klassifikation. 
Fur die formale Pathogenese hat Loeschcke 138 die Be
deutung der Faktoren Uberdehnung (" Stre./3 "), Atro
phie (Abbau) und Aniimie diskutiert, die in wechseln
der Folge und in unterschiedlichem AusmaB wirksam 
werden konnen. Die Auffassung, daB ganz generell je
de Strukturstorung im Lungengewebe und jede dauer
hafte obstruktive Stenose im standigen Ablauf der 
Atembewegungen einen emphysematischen Umbau 
einleiten, unterhalten und verstarken kann 6,81,82, fand 
seither wenig Beachtung und wird erst in neuerer Zeit 
teilweise wieder zogemd anerkannt 224• Alle derartigen 
Emphyseme sind Folge unterschiedlicher Vorerkran
kungen und als sekundiire Emphyseme denen gegen
uberzustellen, die sich primiir aus Atrophie oder einer 
primiiren Gerusterkrankung ergeben. Hierauf beruht 
der Versuch einer pathogenetischen Klassifikation der 
Emphysemformen 64,66,78,81,82,86 (von denen einige ge-
maB der restriktiven intemationalen Definition heute 
nieht mehr als Emphysem anerkannt werden). Diese 
Klassifikation, die eine engere Beziehung zur Klinik 
und klinischen Diagnostik sowie zur Wertung der am 
Patienten zu beobachtenden Funktionsstorungen er
moglicht, hat sieh bislang nieht allgemein durchgesetzt. 



• Senile Lunge, seniles (primiir-atrophisches) Emphy
sem: Die Altersvedinderungen, die am Lungenge
webe wie an den tibrigen Geweben und Organen 
ablaufen, filhren zu einer Erschlaffung der Geriist
strukturen (" welke Alterslungen ")236, die Minde
rung der elastischen Retraktionskraft und deren 
Folgen (I> S. 578) sind durch histomechanische 
Messungen vielfach erwiesen 6,72,78,121.240,251. Mor-
phologisch vollzieht sichein auch als Gefiigedilata
tion 7,66 bezeichneter Umbau, bei dem die Alveolen 
unter Verstreichen der Alveoleneingangsringe in 
der Wand der sich erweitemden Alveolargange auf
gehen (Abb. 6.22 a), dann kommt es unter zuneh
mender SeptenJensterung zu fortschreitendem Ge
websschwund und schlieBlich unter Dbergreifen auf 
die respiratorischen und ggf. terminalen Bronchio
len zum Bild des "leeren Lobulus". Die Grenze 
zwischen der einJachen Gangerweiterung ("senile 
duct ektasia" 176,197) und einem unbezweifelbaren 
panaziniiren Emphysem 17,78,224 ist unscharf. Ob 
man generell ein seniles (konstitutionelles) Emphy
sem anerkennt, hangt z. T. von der Interpretation 
der Definition "mit Destruktion" ab; die Auffas
sung, daB eine konstitutionsgebundene Emphysem
entwicklung vorliege, wird mit der Annahme, es 
handele sich urn die Folgen tiber die Lebenszeit 
summierter Mikroschaden an der Lungenstruk
tur 1l9,224, in Zweifel gezogen. 

Die mit dem Umbau verbundenen Funktionsiin
derungen sind in den altersbezogenen Normwertta
bellen enthalten 12; sie weisen mit Zunahme des Re
sidualvolumens und der funktionellen Residualka
pazitiit (bei erhOhter statischer Compliance), Ab
schwiichung des AtemstofJes und Abnahme des ar
teriellen Sauerstoffdruckes in Richtung Emphysem 
und filgen sich im allgemeinen in den Rahmen der 
tibrigen altersbedingten FunktionseinbuBen ein, die 
pulmonalen Reserven sind reduziert. Wesentliche 
klinische Bedeutung gewinnen erst die fortgeschrit
tenen schweren Entwicklungsgrade, besonders 
wenn entztindliche Komplikationen (Bronchitis, 
Pneumonie) hinzutreten. 

• Endogenes Emphysem bei genetisch bedingtem Pro
teaseninhibitor-(PI-)Mangel.· Beim Menschen wird 
das a1- Proteaseninhibitor -( a1- Antitrypsin-)Potential 
durch mehrere kodominante Allele erblich 
bestimmt, von denen z, Z. 75 Varianten bekannt 
sind; dabei gilt als Normaltyp PIM, wahrend die nied
rigste a 1-PI-Konzentration mit der Variante PIz ver
bunden ist. 

Der homozygote Phiinotyp mit dem schwersten 
PI-Mangel (PI-ZZ) ist sehr selten. Unter Nord
europaem hat man mit einem Fall auf 1500-
2000 Normalpersonen und in der Bundesrepu
bliR mit maximal 5000 dadurch bedingten teil
weise noch asymptomatischen Patienten zu rech
nen; er ist unter den Emphysematikem mit 1-
2% vertreten 50, 126, 159b,224. Bei diesen Patienten 
betragt die PI-Serumkonzentration nur etwa 20% 

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 585 

der Norm; sie entwickeln fast regelhaft ein Em
physem, oft schon vor dem 40. Lebensjahr. 
Bei Heterozygoten, am haufigsten dem Typ PI
MZ, liegen die Serumkonzentrationen urn 60-
100%; sie zeigen keine auffiilligen Hiiufungen 
an Atemwegserkrankungen bzw. Emphysem. 

In vielen Fanen sind KoJaktoren, vor allem das In
halationsrauchen, wesentlich beteiligt 113. Die gene
relle Bedeutung der PI-Defizienz (allgemeine 
Atiologie I> S. 583) wird dadurch eingeschriinkt. 

Morphologische Untersuchungen haben im tibri
gen gezeigt, daB auch das ,,klassische" PI-Mangel
Emphysem nicht dem postulierten, im Unterlappen 
am starks ten entwickelten panazinaren Emphysem 
entspricht, sondem daB meist Mischformen, tiber
wiegend mit zentroazinaren Formen vorliegen 82,224, 

Das experimentelle Papain-Emphysem 73 ent
spricht dem Typus eines panazinaren Emphysems. 

Die durch andere Lungenerkrankungen verursachten, 
nach der pathogenetischen KlassifIkation sekundiiren 
Emphyseme (bzw. emphysem1ihnlichen Veranderungen 
des respiratorischen Parenchyms) werden durch diese 
gepragt und sind deshalb herdbezogen, der Ausdeh
nung nach reichen sie yom belanglosen Einzelherd 
bis zu generalisierten Prozessen mit Konfluenz der 
Einzelherde. Funktionell bestehen oft schwerwiegen
de, kfinisch emphysemtypische St6rungen, die in die 
kardio-respiratorische Insuffizienz filhren k6nnen 66,79a. 

Nach den vorherrschenden pathogenetischen Mecha
nismen k6nnen mehrere Typen mit unterschiedlicher 
Morphologie und unterschiedlichen funktionellen Fol
gen unterschieden werden (Abb. 6.22 b-t): 
• Bronchostenotische Emphyseme sind meist mit ei

ner chronischen Bronchitis verbunden und fehlen 
bei einer schweren, langer andauemden chronisch
obstruktiven Lungenerkrankung (I> S. 561) selten. 
Der pathogenetische Mechanismus ist die chroni
sche poststenotische Uberbliihung des Lungenge
webes; der morphologische Grundtyp ist die rund
fiche Blase, die im Lungenkem und in den Inter
mediarzonen meist klein ist, in den Lungenrandem 
und Lungenspitzen aber sehr groB werden kann 
(bulloses' Emphysem, s. unten), 

• Die destruktiv-bronchiolitische Form, auch als 
bronchiolektatisches, "kleinblasiges" Emphysem 
bezeichnet, entsteht durch eine Ausbreitung der 
bronchitischen chronischen EntZiindung ~uf die ter
minalen und respiratorischen Bronchiolen, die zu 
deren Wandschwache und Ektasie filhrt. Dieses 
Emphysem entspricht dem morphologischen Typ 
des zentrolobuliiren Emphysems, dessen besondere 
Beziehung zu BronchitislBronchiolitis immer her
vorgehoben wird 134. In der weiteren Entwicklung 
kann sich das Emphysem auf den ganzen Lobulus 
ausbreiten und auch die Lobulusgrenzen iiber
schreiten. 

• Isolierte Emphysemblasen werden meist von einer 
ventilartig wirksamen Bronchiolostenose (Bron-
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Abb. 6.22a-f. Lungenemphysem, pathogenetische Typen. 
a Fortgeschrittenes senil-atrophisches (panlobuHires) Emphysem, 
diinnwandiger Bronchiolus mit reduzierter Verspannung im Lun
gengewebe. H.E. 18 : 1. b Bronchiolitisch-dilatatives (zentrolo
buliires) Emphysem, Bronchiolus terminalis und Bronchioli re
spiratorii. H.E. 30:1. c,d Bronchiolostenotische Emphysemblase. 
Schnittfliichenfoto (c) und mikroskopisches Priiparat (d). H.E. 

chiolitis obliterans, klappenartiger Ventilrnechanis
mus eines dtinnwandigen Bronchiolus) ausgelOst. 
Oft sind ganze Lobuli oder auch grofiere Einheiten 
betroffen; der Umbau zur groBen Blase setzt anschei
nend eine Insuffizienz des kollateralen Luftabstro
mes voraus, die durch einen kompressionsatelek
tatischen Randsaum oder durch bestehende intersti-

9: 1. Offener, kollapsanfalliger diinnwandiger Bronchiolus als 
Blasenzugang (in d, unten links). e GroBe subpleurale broncho
stenotische Emphysemblase, die starke Dberdehnung wird an 
den auseinandergezogenen pigmentmarkierten Lobulusgrenzen 
auf der Pleura deutlich. Ca. 0,7:1. f Emphysemherd mit Fibrose 
("emphysematose Geriistsklerose") bei abgeheilter tuberkuliiser 
Streuung. Schnittfliichenfoto, OriginalgroBe 

tielle Entziindung bedingt sein kann. Weiter zentral 
liegende Stenosen haben ausgedehnte konfluierende 
Emphysemfelder oder Gruppen emphysematischer 
Bullae zur Folge. 

• Bulloses Emphysem: Diese Diagnose soIl nach der 
deskriptiv-morphologischen KlassifIkation vermie
den werden, doch hat die groB-bullose Sonderform 



des Emphysems eine besondere klinische Bedeu
tung. Als Bulla werden blasige Hohlriiume schon 
von mindestens 1 cm Durchmesser an beieichnet. 
Solche Hille sind aber oft nur unter die oben ge
nannte destruktiv-bronchiolitische Form einzuord
nen. Die Blasen des "eigentlichen" groB-bullosen 
Emphysems sind meist viel groBer, bis doppelJaust
groj3. Klinisch ergibt sich die Differentialdiagnose 
zum Pneumothorax oderzur sog. "vanishing lung" 
bzw. "progressiven Lungendystrophie" 37,229, bei der 
es sich meist urn bullose Emphyseme han
deIt 18a,81, 125 (I> Abb. 6.20). 
Bullae haben eine anscheinend unterschiedliche 
Atiologie. Als bronchostenotische Riesenblasen ha
ben sie bei klinischen 18a oder postmortalen 84 intra
bullosen Druckmessungen exspiratorisch erhOhte 
Innendriicke. Die sog. "offenen ", meist gekammer
ten Blasensysteme folgen dagegen den Intraalveo
lardriicken des umliegenden Lungengewebes. Hier 
[mdet man an der Blasenbasis ofter Narbenherde, 
die Blasen entstehen anscheinend durch AbriB in
terlobuUirer Septen von der Pleura und Retraktion 
des Lungengewebes. 

Die Funktionsstorungen durch Kompression des iibri
gen Lungengewebes geben nicht selten AnlaB zur 
Bullektomie 182,254. (I> unten). 

Die Langzeitprognose ist je nach dem Typus unter
schiedlich, bei dem narbenbedingten Typ relativ gut, 
wahrend es bei den bronchostenotischen Typus meist 
zu einem weiteren Fortschreiten des blasig-emphyse
matischen Lungenumbaues kommt. 
• Das sog. kongenitale lobiire Emphysem ([> S.559) 

wird ebenfalls durch einen meist im Lappenbron
chusbereich ausge16sten, ggf. funktionellen Steno
semechanismus verursacht, doch handeIt es sich 
nur urn eine akute UberbHihung, kein eigentliches 
Emphysem. 

• Narbenemphyseme treten in sehr vielfaItiger Form 
auf und reichen yom unbedeutenden Emphysem
herd bis hin zum funktionell schwerwiegenden ge
neralisierten ProzeB. Sie sind Folge ortlicher narbi
ger Strukturstorungen (jokales Emphysem), V. a. 
vernarbender Granulome; nicht seIten ergeben sich 
Uberglinge zu Lungenfibrosen ("emphysematose 
Geriistsklerose" 177,178, Abb. 6.22f). Nach heutiger 
Definition handelt es sich oft nicht urn Emphysem, 
weil eine "offensichtliche Fibrose" vorliegt. 

• Fokales Emphysem: Bei dem perinoduliiren Typ 
entwickelt sich durch Narbenzug (Traktionsem
physem) oder Vernarbung des zentralen Bereiches 
ein Emphysemmantel urn die Narbe; haufig ist 
auch die A. terminalis mit eingeschlossen. Bei 
dichter Beherdung konnen die Emphysemmlintel 
benachbarter Lobuli zu groBeren, von Narben 
durchsetzten Emphysemfeldern zusarnmenflieBen, 
Z. B. bei dem posttuberku16sen respiratorischen 
Syndrom (I> S.669). Das zentrolobuliir-dilatative 
fokale Staubemphysem (I> S.675) kann in seiner 
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schweren Form klinisch oft nicht sicher gegen eine 
nicht staubbedingte, chronisch-obstruktive Lungen
erkrankung mit zentrolobularem Emphysem abge
grenzt werden 78.82.189. Das ortlich umschriebene 
subpleurale kleinblasige Narbenemphysem kann 
Bedeutung als Ausgangspunkt rezidivierender 
Pneumothoraces haben und wird dann ofter opera
tiv entfernt. Wahrend es Wher alS typisches Spit
zennarbenemphysem meist alS Folge einer alten tu
berku16sen Spitzenstreuung auftrat, werden heute 
zunehmend auch anderenortes subpleural entwik
kelte Herde als Folge einer vernarbenden Langer
hans-Granulomatose (Histiozytosis X, [> S.649) 
beobachtet. 

• Als paraseptale Emphysemform kann sich ein Em
physem auch an Fibrosefronten infolge ortlicher 
Uberdehnung unter Pleuraschwarten entwickeln 
und zu einer gewissen Remobilisierung der Lunge 
wahrend der Atembewegungen fiihren; es kann 
aber auch an anderen intrapulmonalen Narbenfron
ten entstehen. Bei subpleuraler Lage kann es in 
fortgeschrittenen Hillen zurBildung "offener bullo
ser Systeme" ([> oben) kommen. Nach der anato
mischen Klassifikation faIIt ein Teil dieser Emphy
seme unter den distal-azinaren Typ224. 

• Uberdehnungsemphyseme, definiert alS groj3riiu
mig-kompensatorische (besser komplementiire), der 
anatomischen Form nach meist panaziniire Emphy
seme, sind hinsichtlich ihres Vorkommens und, so
fern als solche anerkannt, hinsichtlich ihrer Haufig
keit und funktionellen Bedeutung umstritten. Sie 
konnen wohl durch chronische Uberdehnung in der 
konkaven Zone eines Skoliose- bzw. Kyphoskoliose
thorax entstehen 228, zumal wenn die Lappenver
schieblichkeit behindernde Pleuraverwachsungen 
bestehen. Die Frage der Beziehungen zwischen 
starrem AItersthorax mit Wirbelsaulenkyphose und 
Emphysem 138 ist wohl dahingehend entschieden, 
daB die Retraktionsschwache der alternden bzw. 
emphysematischen Lunge die Weitstellung des 
Thorax bedingt (I> S. 578). In der Restlunge nach 
Lungenresektionen 81 haben ausfiihrliche neuere Un
tersuchungen ergeben, daB der Raumausgleich ne
ben der Engstellung des Hemithorax, ggf. mit Me
diastinalverziehung, und einem Zwerchfellhoch
stand durch eine inspiratorisch erhOhte Atemlage 
der Lunge (chronisches Volumen pulmonum auc
tum) und ein begrenztes Lungenwachstum 27 ([> 
S. 556) ausgeglichen werden kann. Definitionsge
milj3 liegt wegen des Fehlens einer ,,Destruktion" 
kein Emphysem vor. Nach funktionellen Gesichts
punkten hat die in der Anfangszeit der Thoraxchir
urgie lebhaft diskutierte Frage nach der Notwen
digkeit der Plombierung von Resthohlen jede Be
deutung verloren. 

Emphysemoperationen in Form der Bullektomie wer
den haufiger und schon seit langerer Zeit ausge
fiihrt 182,254. Als Indikation gilt vor allem ein rontgeno-
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logisches Bullavolumen von mindestens einem Drittel 
des Hemithorax 254,255,256, Die zumeist kurz- bis mittel-
fristig erzielbaren Verbesserungen beruhen vor allem 
auf einer Dekompression des iibrigen Lungengewebes, 
auch scheint besonders bei basal entwickelten Bullae 
die Zwerchfel(funktion durch sUirkere mechanische 
Koppelung des Lungengewebes infolge Fortfalles des 
von den Bullae gebildeten Luftpolsters verbessert zu 
werden, was besonders fur die vorwiegend basal ent
wickelten Bullae bei ul-Antitrypsinmangel hervorge
hoben wird 257, 

Anders verhalt es sich mit den sog, volumenredu
zierenden Operationen, die nach Wheren ersten Ver
suchen 259,260 in neuester Zeit zunehmend haufig bei 
klinisch "diffusem" (morphologisch aber besonders 
subpleural oft kleinbullosem) Emphysem uni- oder 
auch bilateral ausgefiihrt werden 261,262,263,264. Es wer-
den oft in mehreren Portionen erhebliche Anteile be
sonders stark emphysematisch veranderten Lungenge
webes entfernt, die yom Chirurgen auf bis zu 20-30% 
des Gesamtvolumens geschatzt werden und als forma
linfixierte Praparate bis zu 60-80 g wiegen. Die bis
herigen KurzzeiterJolge sind befriedigend. Es kommt 
zu einer subjektiven Besserung, in allen Fallen konnte 
eine 02-Langzeittherapie abgesetzt werden; funktions
analytisch ergab sich nach 6 Monaten eine Verbesse
rung (Abnahme des absoluten und relativen Residual
volumens, Zunahme des AtemstoBes bei verbesserter 
spezifischer Conductance, Renormalisierung der stati
schen Compliance), offenbar als Folge der starkeren 
Vordehnung des restlichen Lungengewebes und einer 
starkeren Ausspannung der kleineren Luftwege. Der 
Riickgang der emphysemtypischen Abflachung und 
Tiefstellung des Zwerchfells wies ebenfalls auf eine 
verbesserte Ventilationsmechanik hin. 

Die morphologische Untersuchung der Praparate, 
die nach Moglichkeit bei der Fixation aufgespritzt 
sein sollten, ist nach eigenen Beobachtungen aus ei
ner laufenden Studie 265 sehr uneinheitlich. Falle chro
nisch-obstruktiver Lungenerkrankung mit wechselnd 
intensiven entziindlichen und obliterativen Verande
rungen an den kleinen Bronchusasten und Bronchio
len mit subpleural klein- bis mittelgroJ3blasigem, in 
der Tiefe after zentrolobularem Emphysem stehen an
deren mit eher difJus-atrophischem Emphysem, diinn
wandigen, kollapsanfallig erscheinenden kleinen 
Bronchusasten ohne wesentliche entziindliche Veran
derungen gegeniiber, subpleural durch Konfluenz der 
,,leeren Lobuli" oft ebenfalls kleinbullas umgewan
delt. Eine klare Zuordnung zu den operierten Patien
tengruppen mit klinisch typischer chronisch-obstrukti
ver Lungenerkrankung einerseits, Patienten mit u I -

Antitrypsinmangel andererseits hat sich bislang nicht 
deutlich gezeigt. 

Unklat ist auch noch, inwieweit der Operationser
folg durch eine Substitutionstherapie des Antipro
teasenmangels 50,52, 126 stabilisiert werden kann, 

Emphysem und Cor pulmonale. ines der sieher
sten morphologi ehen Zeiehen fUr cine 'chwcrwic
gend torung d r ungenfullktion iSl def neh
wei einer pulmonalen Hyper/ollie und ein s chro
Ili 'chell or pulmonale h, 7'1, 211 '09, "9. 

Reale Differenzen in der klinischen Bedeutung ver
sehiedener Lungenerkrankungen, z. B. auch der unter
schiedlichen Emphysemtypen, sollten sich an einer 
unterschiedlichen Inzidenz von Cor pulmonale erken
nen lassen, Sie zeigten sich bei der pathogenetischen 
Klassifikation und haben zu deren Formulierung bei
getragen 6,66,78,79. Die Inzidenz des Cor pulmonale ist 
groB bei den bronchostenotischen bzw. bronchioloste
notischen, auch bullosen obstruktiven Emphysemen, 
relativ hoch auch bei den generalisierten, z. T. mit 
deutlichen Fibrosierungen verbundenen Narbenem
physemen, bei den diffusen atrophischen Emphyse
men ist sie wesentlich niedriger und bei den unkom
plizierten senilen Lungen einschlieBlich senil-atrophi
scher Emphyseme minimaL 

Fiir die anatomisch klassifizierten Emphyseme er
gab sich keine vergleichbare Differenzierung; z. T. 
wurde - unter der Annahme "pink puffer" = Emphy
sem, "blue bloater" = chronische Bronchitis - ein 
haufigeres Vorkommen bei Emphysem iiberhaupt 
weitgehend geleugnet 148,206. Andere Autoren fanden 
haufiger ein Cor pulmonale im Zusammenhang mit 
zunehmender Schwere einer obstruktiven Lungener
krankung und damit auch des gewohnlich gleichzeitig 
bestehenden Emphysems 151,222. Durch neuere morpho
metrische Analysen konnte ein deutlicher Zusammen
hang besonders mit Erkrankungen der kleinen Luft
wege (z, B, morphometrischer Anteil der Luftwege 
<0,4 mm) herausgestellt werden Ill, wahrend in einer 
anderen Untersuchung anhand des Vorkommens einer 
pulmonalen Hypertonie bei atiologisch verifiziertem 
Emphysem ohne bestehende Hypoxie auf die Bedeu
tung einer Erhohung des Stromungswiderstandes 
durch Auslichtung des GefaBbettes hingewiesen wur
de 243, 

Offenbar spielen auch atiologische Momente (z.B. 
BronchitislBronchiolitis mit Obstruktion, alveolare 
Hypoventilation und ventilatorische Verteilungssto
rungen, StOrungen des Ventilations-Perfusionsverhalt
nisses, Narbenprozesse mit peripherem GefaBunter
gang, andererseits eine einfache Altersatrophie unter 
Erhaltung der groben Strornkapillametze) eine gleich
zeitige gemeinsame Rolle in der Pathogenese der Em
physemformen und bei der Ursache pulmonaler Hy
pertonie. 



Atelektase 

Definition. r B griff urdc lunaeh,,\ 
lur KCnJlIclehnung d r iehtcntfaltung dcr eu
gcb rcncnlunge gcpriigt. "r wird hcute nuch auf 
alii' lU.\I(lIId \lark l'i'l'IlIilldL'r/L'1/ otler (/illite/lOb -
11('11 Lu/tgdlllflf!\ ange\ entlct. bci denen die un
gen luvor belilftcl waren. b i den n e. lch al 
um tclc la en hantlclt. 

• Zustiinde eines global verminderten Luftgehaltes 
werden auch als Volumen pulmonum diminutum be
zeichnet, 

• wiihrend der Begriff Dystelektase eher Zustiinde 
von Minder- und Fehlbeliiftung, d. h. erheblichere 
LuftverteilungssWrungen mit in der Summe redu
ziertem Luftgehalt kennzeiehnet. 

• Neben den ,,klassischen" Atelektaseformen kom
men iitiologisch sehr unterschiedlich ausge!iJste Be
liiftungsstOrungen vor, bei denen als ein wesentli
ches Merkmal eine erhohte Kollapsanfiilligkeit des 
Lungengewebes als Folge mangelnder Surfactant
wirkung besteht und die als besondere atelektati
sche Syndrome meist unter dem Begriff Atemnot
syndrom zusammengefaBt werden konnen; sie wer
den an anderer Stelle behandelt ([> S.616). 

Atiologie, Pathogenese. Verschiedene pathogeneti
sche Mechanismen sind bekannt und vielfach experi
men tell untersucht worden 6. 79a. 135.137, 172. Sie sind mit 
unterschiedlichen morphologischen Formen von Ate
lektasen verbunden. Insgesamt kommen Atelektasen 
relativ hiiufig vor und geben klinisch oft Hinweis auf 
die sie aus1i:isenden Erkrankungen der Lunge bzw. 
Luftwege 137. Bei der Entstehung von Atelektasen 
spielen mechanische Faktoren eine wesentliche Rolle. 
Obstruktiv ausge1i:iste Atelektasen treten wegen der 
unterschiedlichen Resorptionsgeschwindigkeit der 
Atemgase (02 ) ,C02 » NJ unter Beatmung mit Sau
erstoff wesentlich schneller auf; eine durch hohe toxi
sche 02-Konzentration bewirkte Schiidigung der Sur
factantproduktion ([> S.551) kann zusiitzlich wirk
sam werden. 

Kollaterale Ventilation. Sie stellt einen Ausgleichs
mechanismus dar, indem sie durch interalveoliire 
(Kohn'sche Poren) und akzessorische bronchiolar-al
veolare (Lambert-Kanale) Verbindungen zur Beliif
tung stenosierter atelektatischer Lungenabschnitte bei
triigt 6,1 5,74,92. 140. Die Kapazitiit dieser Verbindungen ist 
in der Kinderlunge noch gering, sie nimmt in der al
temden Lunge und besonders bei Emphysem erheb
lich zu 99; hieraus erklart sich die besondere Neigung 
der kindlichen Lunge zur Entwicklung von Dys- und 
Atelektasen. Neuerdings wird auch eine gewisse kol
laterale Ventilation durch Diffusion diskutiert 139. 
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Funktionsstorungen bei Atelektase. Der atelektati
sche Lungenabschnitt wird yom Gasaustausch ausge
schaltet. Die noch erhaltene Durchblutung bewirkt 
eine Zunahme des Shllntblutanteiles. Es kommt je
doch z. T. als Folge der mechanischen Koppelung 
zwischen Lungendehnungsgrad und Durchblutung ([> 
S. 602) zu einer Umleitung des Blutes in besser beliif
tete Abschnitte. Die anfangs dunkelrote, blutreiche 
Atelektase wird blasser. Ausgedehntere Atelektasen 
konnen in die respiratorische Insuffizienz fiihren; 
auch kommt es zur Drucksteigerung im Lungenkreis
lauf mit Belastung der rechten Herzkammer. Der 
Zwang zur Beatmung mit hohen Sauerstoffkonzentra
tionen und hohen Beatmungsdriicken, insbesondere 
eines positiven endexspiratorischen Druckniveaus 
(PEEP-Beatmung) kann die vorliegenden SWrungen 
verstiirken und in einen Circulus vitiosus fiihren. 

Durch die Induration chronischer Atelektasen kon
nen groBere Lungenabschnitte, ggf. ganze Lungenlap
pen, endgiiltig von der Funktion ausgeschaltet werden 
(Abb. 6.23 a). 

Atelektaseformen 

Obstruktions-(Resorptions-)atelektase. Die Atelek
tase entsteht durch Bronchusverschlllj3 und nachfol
gende Resorption der Luft im stenosedistalen Ab
schnitt. Die GroBe des stenosierten Bronchus be
stimmt das AusmaB der Atelektase. Frische blut- und 
Odemreiche Atelektasen (" rote Atelektasen ") miissen 
ggf. gegen Lungeninfarkte abgegrenzt werden. Vor al
lem bei noeh nicht vollstiindigem TumorverschluB 
kann der Atelektase eine Phase der Dberbliihung vor
ausgehen. 
• Hilusnahe Bronchusverschliisse durch Tumoren, 

Lymphknoteneinbriiche in den Bronchus oder dar
aus resultierende narbige Bronchuswandschiiden, 
besonders bei Lymphknotentuberkulose, Silikose 
bzw. Siliokotuberkulose 53 haben oft die Atelektase 
ganzer Lungenlappen zur Folge (Abb. 6.23 a). 

• Bei Fremdkorperaspirationen oder auch bei trau
matischen Bronchusabrissewn treten hiiufig pneu
monische Komplikationen und Lungenabszesse zu
siitzlich auf. 

• Chronische, insbesondere obliterative Bronchioliti
den fiihren oft besonders starke ventilatorische 
Verteilungsstorungen mit einem Nebeneinander 
iiberbliihter und atelektatischer lobuliirer Herde her
bei; 

• auch bei Schleimstenosen im Asthmaanfall sind in 
das iiberbliihte Lungengewebe hiiufiger lobulare 
Atelektasen eingestreut. 

• Der friiher wegen der hiiufigen Schleimstauung in 
den Bronchien als Obstruktionsatelektase gedeute
te, vorwiegend einseitig in den basalen Lungenab
schnitten auftretende akute massive Lungenkollaps 
wird heute im Rahmen der Atemnotsyndrome zu 
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Abb. 6.23a-d. Atelektase. a Mittellappenatelektase bei Hilussi
likose. b FHichenhafte subpleurale Atelektase bei PleuraerguB 
(Sammlung Giese). c Streifenatelektase bei Zwerchfellhochstand 

den Formen der besonderen atelektatischen Syn
drome gerechnet ([> S. 618). 

Entspannungsatelektase. Sie entwickelt sich bei 
Aufbebung des Koppelungszwanges zwischen Lunge 
und Thoraxwand, v. a. infolge eines Pneumothorax 
oder einer Erguj3bildung, so daB sich die Lunge mit
tels ihrer Eigenelastizitat hiluswiirts retrahieren kann. 

Diese Form der Entspannung und Ruhigstellung 
der Lunge wird bei dem therapeutischen Pneumotho
rax angestrebt 169. Dabei auftretende vollstandige Atel
ektasen des meist besonders betroffenen Obedappens 
(Selektivkollaps) werden auf zusatzliche (relative) 
Bronchusstenosen zuriickgefiihrt. Pleurale Komplika
tionen bestimmen die spatere Wiederausdehnung der 
Lunge ("unexpandable lung"); auch kommt es bei 
komplikationslos langer bestehendem Pneumothorax 
zu GefaBveranderungen, die auch nach gelungener 
Reexpansion eine starke Einschrankung des Gasaus
tausches zur Folge haben konnen. 

Kompressionsatelektasen. Sie kommen in unter
schiedlicher Form vor: 
• Bei Auftreten positiver Intrapleuraldrucke geht die 

Entspannungsatelektase in eine Kompressionsatelek
tase tiber. Diese betrifft bei groBen Pleuraergtissen 

infolge riesiger Metastasenleber. d Atelektatische Induration des 
Lungengewebes mit elastischer Zirrhose. E.v.G. 30:1 

wegen der hydrostatischen Druckschichtung im Er
guB bevorzugt die basalen Lungenabschnitte (Ellis
Damoiseau-Linie). Bei dem gefiihrlichen Ventil
(oder Spannungs-)pneumothorax kann sich sehr 
rasch eine totale Lungenkompression ergeben. 
Auch bei dem sog. Aszito-Thorax 76 (Meigs-Syn
dram, portale Hypertonie) kann sich nach ausgiebi
ger Aszitespunktion ein u. U. ebenfalls lebensbe
drohlicher PleuraerguB entwickeln. Bei sehr hohen 
Driicken wird auch die kontralaterale Lunge durch 
Mediastihalverschiebung mitbetroffen; die schwere 
respiratorische Storung muB dann durch mechani
sche Druckentlastung (Pleurapunktion, Thoraxdrai
nage mit "Gegenventil" oder operativem VerschluB 
des Pleuralecks) behoben werden. 

• Intrapulmonal wachsende Tumoren werden haufig 
von einer kugelschalenfOrmigen Zone kompressi
ons-atelektatischen Lungengewebes umgeben. 

• Ein ahnlicher Mechanismus kann sich auch bei 
groj3en Emphysembullae entwickeln und durch 
Vedegung des kollateralen Luftabflusses die weite
re Entwicklung der emphysematischen Bulla be
gtinstigen. 

• Unter der Pleura kommen flachenhafte subpleurale 
Mantelatelektasen (Abb. 6.23 b) zur Entwicklung. 



• Platten- und StreiJenatelektasen (Abb. 6.23c) ent
stehen hiiufig bei ein- oder doppelseitigem Zwerch
fellhochstand z. B. durch Aszites oder abdominale 
Tumoren; sie sind nicht segmentgebunden, sondern 
verlaufen in typischer Weise meist zwerchfellparaI
leI suprabasal und k6nnen als eine Art Stauchungs
phiinomen, also ebenfalls als Kompressionsatelek
tasen, gedeutet werden. 

• Zonen der Minderbeliiftung bei Thoraxdeformitii
ten mit seitlichen Achsabweichungen der WirbeI
saule, besonders bei der Kyphoskoliose im skolio
sekonvexen Abschnitt 228, sind schlieBlich ebenfalls 
als eine Art von Kompressionsatelektase anzuse
hen. 

Chronische Atelektase 
• Reexpansion: Chronische Atelektasen k6nnen unter 

giinstigen Umstiinden noch nach Jahren wieder be
liiftet werden. Meist wird eine Reexpansion aber 
durch pneumonische Komplikationen oder Pleura
verwachsungen verhindert. Auch kommt es 6fter 
zu obliterativen Gefiij3veriinderungen 6,79., die den 
Gasaustausch einer wieder beliifteten Lunge erheb
lich einschranken 137,169. Meist besteht ein verstark
ter AnschluB an das Bronchialarteriensystem. 

• Atelektatische Induration: Haufiger kommt es zur 
ateIektatischen Induration, mit der die Atelektase 
irreversibel wird. Sie tritt in unterschiedlichen For
men auf: 

• Die interstitielle Fibrose, bei der die spaltf6rmigen 
Restlichtungen senkrecht zur Retraktionsrichtung 
Iiegen, geht oft mit einer kubischen Alveolarepi
theltransformation einher; dadurch kann histolo
gisch ein driisenahnliches Bild resultieren. Durch 
Pleuraverwachsung an der Thoraxwand Jixierte 
Atelektasen werden zipfelf6rmig zu einem flachen, 
zum Hilus ziehenden Streifen mit liingsgestellten 
Restlichtungen ausgezogen. Die Fibrosierung geht 
6fter auch mit einer sog. elastischen Zirrhose ein
her, die durch eine starke Wucherung und Ver
klumpung elastischer Fasern in den Alveolar- und 
GefaBwiinden gekennzeichnet ist. Lappenatelekta
sen treten wegen der engen Beziehungen zwischen 
Lymphknoten und Lappenbronchien besonders 
hiiufig im Mittellappen und in den Lingulasegmen
ten auf; bei diesem sog. Mittellappen- bzw. Lingu
lasyndrom, das meist Folge Iymphadenogener 
Bronchialwandschaden wird 53,231, kommen auch se
kundare Bronchiektasen hiiufiger zur Entwicklung. 

Literatur 

1.-12. Weiterfiihrende Literatur ([> S.525) 
13. Abernathy EC, Hruban RH, Baumgartner WA et al. (1991) 

The two forms of bronchiolitis obliterans in heart-lung 
transplant recipients. Hum Pathol 22: 11 02 

14, Aikawa T, Shimura S, Sasaki H et al. (1989) Morphome
tric analysis of intraluminal mucus in airways in chronic 
obstructive airways disease. Am Rev Resp Dis 140:477 

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 591 

15. Allen CM van (1932) Kollaterale Ventilation. Z Anat Ent
wickl-Gesch 98:453, 466 

16. Alii AF (1973) Emphysema in Nigeria and in the English 
Midlands. A comparative incidence study. J Pathol 110: VI 

17. Anderson AE Jr, Foraker AG (1976) Pathology of disrupti
ve pulmonary emphysema. Ch C Thomas, Springfield 

18. Bartrnann K (1980) Die pathogene Bedeutung der Infekti
on fUr chronische Atemwegserkrankungen. In: Intorp HW, 
Nolte D (Hrsg) Immunabwehr des Respirationstraktes. Du
stri VerJag Dr. K Feistle, Miinchen-Deisenhofen 

18a. Beatty OA (1961) Air space studies with special reference 
to emphysematous air spaces. Dis Chest 39: 111 

18 b. Black LF, Kueppers F (1978) Alpha-I-antitrypsin deficien
cy in smokers. Am J Respir Dis 117:421 

19. Bois RM du, Geddes DM (1991) Obliterative bronchiolitis, 
cryptogenic organizing pneumonia and bronchiolitis oblite
rans organizing pneumonia: three names for two different 
conditions. Eur Respir J 4:774 

20. Boren HG (1962) Alveolar fenestrae. Relationship to the 
pathology and pathogenesis of pulmonary emphysema. Am 
Rev Respir Dis 85:328 

21. Bosken CH, Hards J, Galler K, Hogg JC (1992) Character
ization of the inflanJrnatory reaction in the peripheral air
ways of cigarette smokers using immunocytochemistry. 
Am Rev Resp Dis 145:911 

22. Bradley BL, Azzavi M, Jacobson M et al. (1991) Eosino
phils, T-lymphocytes, mast cells, neutrophils, and macro
phages in bronchial biopsy specimens from atopic subjects 
with asthma: comparison with biopsy specimens from ato
pic subjects without asthma and normal control subjects 
and relationship to bronchial hyperresponsiveness. J Aller
gy Clin Immunol 88:661 

23. Braun J, Schaaf B, Dahlhoff K, WieSman K-J (1992) Pro
teinasen-Antiproteinasen Imbalance bei akuter Pneumonie. 
Pneumologie 46:282 

24. British Thoracic Society (1987) Comparison of atopic and 
non-atopic patients dying of asthma. Br J Dis Chest 81 :30 

25. Brunner P, Meinl M (1980) Die bronchiale Basalmembran. 
Miinch Med Wochenschr 122:237 

26. Burrows B, Bloom JW, Traver GA, Cline MG (1987) The 
course and prognosis of different forms of chronic airways 
obstruction in a sample from the general population. N 
Engl J Med 317:1309 

27. Cagle PT, Thurlbeck WM (1988) State of the art. Post
pneumonectomy compensatory lung growth. Am Rev Re
spir Dis 138:1314 

28. Carnner P, Jarstrand C, Philipson K (1978) Tracheobronchi
al clearance 5-15 months after infection with Mycoplasma 
pneumoniae. Scand J Infect Dis 97: 1071 

29. Cardoso WV, Sekhou HS, Hyde DM, ThurJbeck WM 
(1993) Collagen and elastin in human pulmonary emphyse
ma. Am Rev Respir Dis 147:975 

30. Chan-Yeung M, Lam S (1986) Occupational asthma. Am 
Rev Resp Dis 133:686 

31. Churg AM, Green FHY (1995) Occupational lung disease. 
In: ThurJbeck WM, Churg AM (eds) Pathology of the 
lung, 2nd edn. Thieme, Stuttgart New York 

32. Churg AM, Wright JL, Wiggs B et al. (1985) Small air
ways disease and mineral dust exposure. Am Rev Resp Dis 
131:139 

33. CmA Guest Symposium Report (1959) Terminology, defi
nitions, and classification of chronic pulmonary emphyse
ma and related conditions. Thorax 14:286 

34. Coombs RRA, Gell PGH (1975) Clinical aspects of immu
nology, 3rd edn. Blackwell, Oxford 

35. Cosio MG, Ghezzo H, Hogg JC et al. (1978) The relations 
between structural changes in small airways and pulmonary 
lung function tests. N Engl J Med 298:1277 



592 Tiefe Luftwege und Lungen 

36. Costabel U, Guzman J (1991) BOOP: what is old, what is 
new? Eur Respir J 4:771 

37. Crenshaw L (1954) Degenerative lung disease. Dis Chest 
39:111 

38. Crystal RG (1990) Alpha-I-antitrypsin deficiency, emphy
sema, and liver disease. J Clin Invest 85:1343 

39. Dalquen P (1974) Incidence of pulmonary emphysema, a 
study of 467 randomized autopsy cases. Beitr Patho1153:330 

40. Dalquen P, Oberholzer M, Wyss H et al. (1977) Bronchus 
morphometry. Correlations between morphometric data and 
lung function parameters in chronic obstructive lung dis
ease. Respiration 34: 171 

41. Davidson AG, Heard BE, McAlistair WAC, Turner-War
wick MEH (1983) Cryptogenic organizing pneumonia. Q J 
Med 52:382 

42. Delarue J (1946) Remarques sur Ie signification, la patho
genie et la pathophysiologie de la dilatation des bronches. 
Ann Med 47:434 

43. Deutsche Forschungsgemeinschaft (1975, 1981) Forschungs
bericht chronische Bronchitis und Staubbelastung am Ar
beitsplatz; Teil I (1975), Teil II (1981). Boldt, Boppard 

44. Djukanovioc R, Lai CKW, Wilson JW et al. (1992) Bron
chial mucosal manifestations of atopy: a comparison of 
markers of inflammation between asthmatics, atopic non 
asthmatics and healthy controls. Eur Respir J 5:538 

45. Doring G, Goldstein W, Roll A et al. (1985) Role of Pseu
domonas aeruginosa exoenzymes in lung infections of pa
tients with cystic fibrosis. Infect Immunol 49:557 

46. Dunnill MS (1974) The contribution of morphology to the 
study of chronic obstructive lung disease. Am J Med 
57:506 

47. Editorial JAMA (1989) Chronic obstructive pulmonary dis
ease mortality - United States 1986. J Am Med Ass 
262:1301 

48. Empey DW, Laitinen LA, Jacobs Let al. (1978) Mechanisms 
of bronchial hyperreactivity in normal subjects after upper 
respiratory tract infection. Am Rev Resp Dis 113: 131 

49. Endres P (1981) Proteaseninhibitoren and chronische 
Atemwegserkrankungen. Prax Klin Pneumol 35:249 

50. Endres P (1991) (Hrsg) Lungenemphysem und Proteasen
hemmer. Thieme, Stuttgart 

51. Eriksson S (1964) Pulmonary emphysema and alpha-I-anti
trypsin deficiency. Acta Med Scand 175:197 

52. Eriksson S (1991) The potential role of elastase inhibitors 
in emphysema treatment. Eur Respir J 4: 1041 

53. Escher F (1956) Die Tracheal- und Bronchialstenosen. In: 
Handbuch der inneren Medizin, 4. Aufl, Bd IV 12. Springer, 
Berlin Gottingen Heidelberg 

54. Fichter J (1991) Quantifizierung des Lungenemphysems 
bei COPD und alpha-l-Proteinase-Inhibitor-Mangel mit der 
Computertomographie im Vergleich zur Lungenfunktions
analyse. In: Endres P (Hrsg) Lungenemphysem und Pro
teasenhemmer. Thieme, Stuttgart 

55. Fletcher CM (1959) Chronic bronchitis: Its prevalence, na
ture and pathogenesis. Am Rev Resp Dis 80:483 

56. Fletcher C, Peto R, Tinker C, Speizer FE (1976) The natu
ral history of chronic bronchitis and emphysema. Oxford 
Univ Press, New York Toronto 

57. Fournier M, Groussard 0, Sleiman C et al. (1992) Bron
chiolite obliterante apres transplantation pulmonaire. Presse 
Med 21:816 

58. Fournier M, Leborgy F, Le Roy Ladurie F et al. (1989) In
tra-epithelial T-lymphocyte subsets in the airways of nor
mal subjects and of patients with chronic bronchitis. Am 
Rev Resp Dis 140:737 

59. Fruhmann G (1994) Sonstige Berufskrankheiten. In: Fer
linz R (Hrsg) Pneumologie in Praxis und Klinik. Thieme, 
Stuttgart 

60. Fuchs E (1979) Allergische Atemwegsobstruktion (allergi
sches-extrinsic-Asthma bronchiale). In: Ulmer WT (Hrsg) 
Handbuch der inneren Medizin, 5. Aufl. Bd IV/2. Springer, 
Berlin Heidelberg New York 

61. Fukuda Y, Masuda Y, Ischizuki Met al. (1989) Morphoge
nesis of abnormal elastic fibers in lungs of patients with 
panacinar and centriacinar emphysema. Hum Pathol 20:652 

62. Geddes DM, Webley M, Amerson PA (1972) Airways ob
struction in rheumatoid arthritis. Ann Rheum Dis 38:222 

63. Gerber MA, Paronello F, Kochwa S (1971) Immunohisto
chemical localization of IgE in asthmatic lungs. Am J Pa
tho162:339 

64. Giese W (1959) Einteilung und Abgrenzung der Emphy
seme. Verh Dtsch Ges Pathol 43:269 

65. Giese W (1960) Atemorgane. In: Kaufmann E, Staemmler 
M (Hrsg) Lehrbuch der speziellen pathologischen Anato
mie, 11. u. 12. Aufl., Bd 1113. de Gruyter, Berlin 

66. Giese W, Hartung W (1964) Pulmonary emphysema. Pa
thogenetic classification and clinico-pathological correlati
on. Med Thorac (Respiration) 21:193 

67. Gotz H (1975) Bedeutung der Immunologie im Bereich der 
Atemwege. Atemwegs-Lungenkh 1 :79 

68. Gough J (1961) Post mortem differences in "asthma" and 
in chronic bronchitis. Acta Allerg (Kbh) 16:391 

69. Gough J, Ryder RC, Otto H, Heller G (1967) Vergleichen
de morphologische Untersuchungen zur Hiiufigkeit des 
Lungenemphysems. Frankf Z Pathol 77:317 

70. Gough J, Wentworth JE (1949) The use of thin sections of 
entire organs in morbid anatomical studies. J Roy Micr Soc 
Ser III, 69:231 

71. Gould GA, MacNee W, Mclean A et al. (1988) CT measu
rements of lung density in life can quantitate distal airspace 
enlargement - an essential defining feature of human em
physema. Am Rev Respir Dis 137:380 

72. Greaves lA, Colebatch JH (1980) Elastic behavior and 
structure of normal and emphysematous lungs post mor
tem. Am Rev Respir Dis 121:127 

73. Gross P, Babyak MA, Tolker E, Kaschak M (1964) Enzy
matically produced pulmonary emphysema. A preliminary 
report. J Occup Med 6:481 

74. Haag W, Eisenreich FX (1956) Experimentelle Untersu
chungen zur patho-physiologischen Bedeutung der Kollate
ralventilation. Thoraxchir 4:52 

75. Harris 10, Swenson EW, Johanson JE (1970) Human al
veolar macrophages: Comparison of phagocytic activity, 
glucose utilization, and ultrastructure in smokers and non
smokers. J Clin Invest 49:2086 

76. Hartmann C-A (1989) Der Aszito-Thorax. Atemwegs-Lun
genkrankh 15: 171 

77. Hartung W (1960) Gefrier-GroBschnitte von ganzen Orga
nen, speziell der Lunge. Zbl Allg Pathol Anat 100:408 

78. Hartung W (1964) Lungenemphysem: Morphologie, Patho
genese und funktionelle Bedeutung. Springer, Berlin Got
tingen Heidelberg New York 

79. Hartung W (1979) a) Pathologische Anatomie der Bronchi
tis und Bronchiektasie, des Lungenemphysems und der 
Atelektase, p 143; b) Die obstruktiven Atemwegserkran
kungen: Morphologie und klinisch-pathologische Korrelati
on, p 431. In: Ulmer WT (Hrsg) Handbuch der inneren 
Medizin, 5. Aufl., Bd IV/2. Springer, Berlin Heidelberg 
New York 

80. Hartung W (1982) Pathologie der Lungentuberkulose. In: 
Hein J, Ferlinz R (Hrsg) Lungentuberkulose; Handbuch der 
Tuberkulose, Bd II. Thieme, Stuttgart 

81. Hartung W (1983) Krankheiten des Bronchialsystems. Sto
rungen des Luftgehaltes. In: Doerr W, Seifert G (Hrsg) 
Spezielle pathologische Anatomie, Bd 1611. Springer, Ber
lin Heidelberg New York Tokyo 



82. Hartung W (1994) Pathologische Aspekte verschiedener 
Emphysernformen. Atemw-Lungenkh 20: 172 

83. Hartung W, Kafamik D (1966) Zur Statik des Thorax
Lungen-Systems. I. Methodik, globale Volumendehnbar
keit und Vergleich mit MeBwerten am Lebenden. II. Ein
fluB krankhafter Veranderungen und experimenteller Va
riation der Versuchsbedingungen auf die Volumendehn
barkeit. Med Thorac (Respiration) 23:1, 77 

84. Hartung W, Kissler W (1970) Distribution of resistances 
in artificially ventilated human autopsy lungs. Respiration 
27:176 

85. Hartung W, Meyer-Carlstaedt D (1968) Uber den 
Reid'schen Index zur Diagnose der chronischen Bronchi
tis. Beitr Pathol Anat 137:85 

86. Hartung W, Shakeri S (1971) Correlation of morphologi
cal and histomechanical data in normal and diseased 
lungs. Bull Physio-Pathol Resp 7:361 

87. Hasley RA Jr (1988) Tobacco. In: Dail DH, Hammar SP 
(eds) Pulmonary pathology. Springer, Berlin New York 

88. Heard BE (1958) A pathological study of emphysema of 
the lungs with chronic bronchitis. Thorax 13:136 

89. Heard BE (1969) Pathology of chronic bronchitis and 
emphysema. Churchill Ltd, London 

90. Heard BE, Izukawa T (1963) Dust pigmentation of the 
lungs and emphysema in Londoners. In: Reploh H, Klo
sterkotter W (Hrsg) Fortschritte der Staublungenfor
schung. Niederrheinische Druckerei, Dinslaken 

91. Heard BE, Khatchatourov V, Otto H et al. (1979) The 
morphology of emphysema, chronic bronchitis, and bron
chiectasis: Definitions, nomenclature, and classification. J 
Clin Pathol 32:882 

92. Henderson R, Horsfield K, Cummings G (1968) Interseg
mental collateral ventilation in the human lung. Resp 
Physiol6:128 

93. Herxheimer H (1975) A guide to bronchial asthma. Aca
demic Press, London 

94. Herzog H (1979) Infektionen des Atemtrakts. Funktions
diagnostik. Wien Med Wochenschr 129:91 

95. Hilpert P (1979) Bronchiektasie, Klinik. In: Ulmer WT 
(Hrsg) Handbuch der inneren Medizin, 5. Aufl., Bd IV/2. 
Springer, Berlin Heidelberg New York 

96. Hirst RN Jr, Perry HM Jr, Cruz MF, Pierce JA (1973) 
Elevated cadmium concentration in emphysematous 
lungs. Am Rev Resp Dis 108:30 

97. Hogg JC (1988) Extrinsic immunologic lung disease. In: 
Thurlbeck WM (ed) Pathology of the lung. Thieme, Stutt
gart New York 

98. Hogg JC, Halbach WC, Armour C, Pare PDL (1985) The 
effect of mucosal inflammation on airways reactivity. In: 
Kay AB, Austen KF, Lichtenstein LM (eds) Asthma. 
Physiology, immunopharmacology, and treatment. Acade
mic Press, New York 

99. Hogg JC, Macklem PT, Thurlbeck WM (1968) The site 
and nature of airway obstruction in chronic obstructive 
lung disease. N Engl J Med 278: 1355 

99a. Hogg JG, Macklem PT, Thurlbeck WM (1969) The resi
stance of collateral channels in excised human lungs. J 
Clin Invest 48:421 

100. Hoidal JR, Niewoehner DE (1983) Cigarette smoke inha
lation potentiates elastase-induced emphysema in ham
sters. Am Rev Resp Dis 127:478 

101. Holt PG, Keast D (1973) Acute effects of cigarette smo
ke on murine macrophages. Arch Environm Hlth 26:300 

102. Homma H, Yamanaka A, Tanimota S et al. (1983) Dif
fuse panbronchiolitis. A disease of the transitional zone 
of the lung. Chest 83:63 

103. Hossain S, Heard BE (1970) Hyperplasia of bronchial 
muscle in chronic bronchitis. J Pathol 10 I: 171 

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 593 

104. Hutchison DCS (1990) The epidemiology of alpha-I-An
titrypsin deficiency. Lung (Suppl):535 

105. Huzly A (1975) Bronchologie. In: Hein H, Kleinschmidt 
A, Uehlinger E (Hrsg) Handbuch der Tuberkulose, 
Bd ill. Thieme, Stuttgart 

106. Intorp HW, Nolte D (Hrsg) (1980) Immunabwehr des Re
spirationstraktes. Dustri-Verlag Dr. K Feistie, Miinchen
Deisenhofen 

107. Iravani J (1971) Physiologie und Pathophysiologie der 
Cilientiitigkeit und des Schleirntransportes im Tracheo
bronchialbaum (Untersuchungen an Ratten). Pneumologie 
144:93 

108. Ishikawa S, Bowden DH, Fisher V, Wyatt JP (1969) The 
"emphysema profile" in two midwestern cities in North 
America. Arch Environm Hlth 18:660 

109. Ischizaka K, Ischizaka T (1967) Identification of gamma
E-antibodies as a carrier of reaginic activity. J Immunol 
99:ll87 

llO. Izumi T (1989) Diffuse panbronchiolitis. Atemwegs-Lun~ 
genkh 15:283 

lli. Jamal K, Fleetham JA, Thurlbeck WM (1990) Cor pul
monale: Correlations with central airways lesions, peri
pheral airways lesions, emphysema and control of brea
thing. Am Rev Resp Dis 141:ll72 

ll2. James AL, Pare PD, Hogg JC (1989) The mechanics of 
airway narrowing in asthma. Am Rev Resp Dis 139:242 

ll3. Janoff A (1985) Elastases and emphysema: current as
sessment of the proteinase-antiproteinase hypothesis. Am 
Rev Respir Dis 132:417 

ll4. Jeffery PK (1991) Morphology of the airway wall in asth
ma and in chronic obstructive pulmonary disease. Am 
Rev Resp Dis 143:ll52 

ll5. Jeffery PK, Godfrey RW, Adelroth E et al. (1992) Effects 
of treatment of airway inflammation and thickening of 
basement membrane reticular collagen in asthma: a quan
titative light and electron microscopic study. Am Rev 
Resp Dis 145:890 

ll6. Jones AW, Madda PJ (1974) Necropsy incidence of em
physema in Uganda. Thorax 29:195 

ll7. Kammler E, Ulmer WT (1979) Die primlire chronische, 
nicht-obstruktive Bronchitis. In: Ulmer WT (Hrsg) Hand
buch der inneren Medizin, 5. Aufl., Bd IV/2. Springer, 
Berlin Heidelberg New York 

ll8. Kartagener M (1956) Die Bronchitiden. Die Bronchiekta
sen. In: Handbuch der inneren Medizin, 4. Aufl., Bd IVI 
2. Springer, Berlin Gottingen Heidelberg 

ll9. Kawakami M, Paul JL, Thurlbeck WM (1984) The effect 
of age on lung structure in male BALB cNNia inbred mi
ce. Am J Anat 170: I 

120. Kay AB (1991) Lymphocytes in asthma. Resp Med 85:87 
121. Kim WO, Eidelman DH, Izquierdo JL et al. (1991) Cen

trilobular and panlobular emphysema in smokers: two di
stinct morphologic and functional entities. Am Rev Re
spir Dis 144:1385 

122. King TE (1989) Bronchiolitis obliterans. Lung 167:69 
123. Kluge A (1967) Oberfliichenspannung in der Lunge: Erg 

Lungen- u Tuberkuloseforsch 16: 10 
124. Koch E (1968) Uber die Erwachsenen-Mucoviscidose. In: 

Windorfer A, Stephan U (Hrsg) Mucoviscidosis, Cysti
sche Fibrose. Thieme, Stuttgart 

125. Konn G (1960) Uber morphologische Befunde bei dem 
klinischen Bild der progressiven Lungendystrophie. Verh 
Dtsch Ges Pathol44:151 

126. Konietzko N (Hrsg) (1989) Lungenemphysem bei schwe
rem' Alpha-I-PI-Mangel. Dustri-Verlag Dr. K Feistie, 
Miinchen-Deisenhofen 



594 Tiefe Luftwege und Lungen 

127. Konietzko NFJ, Carton RW, Leroy EP (1969) Causes of 
death in patients with bronchiectasis. Am Rev Resp Dis 
100:852 

128. Kueppers F (1991) Proteinase-Inhibitoren in der Lunge. 
In: Endres P (Hrsg) Lungenemphysem und Proteinasen
Inhibitor. Thieme, Stuttgart 

129. Kuwano K, Matsuba K, Ikeda T et aI. (1990) The diagnosis 
of mild emphysema. Correlations of computed tomography 
and pathological score. Am Rev Resp Dis 141:169 

130. Laennec RTH (1819) Traite de I'auscultation mediate et 
des maladies du poumon et du coer. Paris 

131. Lange W (1901) Uber eine eigenthiimliche Erkrankung 
der kleinen Bronchien und Bronchiolen. Dtsch Arch Klin 
Med 70:342 

132. Langston C, Askin FB (1995) Pulmonary disorders in the 
neonate, infant, and child. In: Thurlbeck WM, Churg AM 
(eds) Pathology of the lung, 2 edn. Thieme, Stutgart New 
York 

133. Laurell CB, Eriksson S (1963) The electrophoretic alpha
I-globulin pattern of serum in alpha- I -antiproteinase defi
ciency. Scand J Clin Lab Invest 15:132 

134. Leopold JG, Gough J (1957) The centrilobular form of 
hypertrophic emphysema and its relation to chronic bron
chitis. Thorax 12:219 

135. Lichtheim A (1879) Versuche iiber Lungenatelektase. 
Arch Exper Pathol Pharmak 10:54 

136. Linhartova A, Anderson AE Jr, Foraker AG (1977) Fur· 
ther observations on luminal deformity and stenosis of 
non-respiratory bronchioles in pulmonary emphysema. 
Thorax 32:55 

137. Loeffler W (1956) Die Lungenatelektase. In: Handbuch 
der inneren Medizin, 4. Aufl., Bd IV/2. Springer, Berlin 
Gottingen Heidelberg 

138. Loeschcke H (1928) Storungen des Luftgehaltes der Lun
ge: In: Handbuch der speziellen pathologischen Anatomie 
und Histologie, Bd 11111. Springer, Berlin 

139. Luijendijk SCM, de Vries WR, Zwart A (1991) Collateral 
ventilation by diffusion across the alveolar wall and the 
exchange of inert gases in the lung. Eur Respir J 4:1228 

140. Macklem PT (1971) Airway obstruction and collateral 
ventilation. Physiol Rev 5 I :368 

141. Macklem PT, Mead J (1967) Resistance of central and 
peripheral airways measured by a retrograde catheter. J 
Appl Physiol 22:395 

142. Mangionie S, Kueppers F, Paglia C, Greenspon W (1991) 
Erythrocytes prevent inactivation of alpha-I-antitrypsin 
by cigarette smoke. Eur Respir J 4:26 

143. Marchand F (1916) Ein Beitrag zur Pathologie und patho
logischen Anatomie des Bronchialasthma mit Beriicksich
tigung der plastischen Bronchitis und der Colica mucosa. 
Beitr Pathol Anat 61:251 

144. Matsuba K, Takizawa T, Thurlbeck WM (1972) Oncocy
tes in human bronchial mucus glands. Thorax 27:181 

145. McCarter JH, Vaquez JJ (1966) The bronchial basement 
membrane in asthma. Arch Pathol 82:328 

146. Meier-Sydow J, Jacobi V, Kronenberger H et aI. (1991) 
Emphysem bei interstitiellen LungenerkrankungenILun
genfibrosen. Atemwegs-Lungenkh 17:600 

147. Meneely GR, Renzetti AD Jr, Steele JD et al. (1962) 
Chronic bronchitis, asthma and emphysema. A statement 
by the committee on diagnostic standards for nontubercu
lous respiratory disease. Am Rev Resp Dis 85:762 

148. Millard J, Reid L (1974) Right ventricular hypertrophy 
and its relationship to chronic bronchitis and emphysema. 
Brit J Dis Chest 68: 103 

149. Miller RR (1995) Viral infections of the respiratory tract. 
In: Thurlbeck WM, Churg AM (eds) Pathology of the 
lung, 2nd edn. Thieme, Stuttgart New York 

150. Miller RR, Miiller N, Vidal S et aI. (1989) Limitation of 
computed tomography in the assessment of emphysema. 
Am Rev Respir Dis 139:980 

151. Mitchell RS, Stanford RE, Silvers GW, Dart G (1976) 
The right ventricle in chronic airway obstruction. A clini
co-pathologic study. Am Rev Respir Dis 114:147 

152. Mittman Ch (1985) (ed) Pulmonary emphysema and pro
teolysis. Symposium. Academic Press, New York 

153. Modelmog D, Goertchem R, Steinhard K et aI. (1991) Ver
gleich der MortaIitatsstatistik einer Stadt bei unterschiedli
cher Obduktionsrate (Gorlitzer Studie). Pathologe 12:191 

154. Morgeuroth K (1980) Morphological alterations in the 
bronchial mucosa in high-dosage long-term exposure to 
sulfur dioxide. Respiration 39:39 

155. Morgenroth K (1983) Bronchitis. PVG Pharm. Verlagsge
sellschaft, Miinchen 

156. Morgenroth K (1983) Asthma bronchiale. PVG Pharm. 
Verlagsgesellschaft, Miinchen 

157. Morgenroth K (1995) Bronchiolitis. W de Gruyter, Berlin 
158. Morgenroth K, Opferkuch W (1991) Abwehrsysteme der 

Lungen und Lungenentziindung. de Gruyter, Berlin 
159. MOIT H (1994) Asthma bronchiale, Bronchitis, Bronchiek

tasen (a); Lungenemphysem (b). In: Ferlinz R (Hrsg), 
Pneumologie in Praxis und Klinik. Thieme, Stuttgart 

160. Miiller K-M (1973) Chronische Bronchitis und Emphysem. 
Veroff aus der morph Pailialogie H 93. Fischer, Stuttgart 

161. Miiller K-M (1979) Krebsvorstadien der Bronchial
schleimhaut. Verh Dtsch Ges Pathol 63:112 

162. Mullen IBM, Wiggs BR, Wright JL et al. (1986) Nonspecific 
airway reactivity in smokers. Relationship to airway patho
logy and baseline lung function. Am Rev Resp Dis 133:100 

163. Mullen IBM, Wright JL, Wiggs BR et al. (1985) Reas
sessment of inflammation of airways in chronic bronchi
tis. Br Med J 291:1235 

164. Myers JL, Veal CF, Stin MS, Katzenstein A-L A (1987) 
Respiratory bronchiolitis causing interstitial lung disease. 
Am Rev Resp Dis 135:880 

165. Nadel JA (1991) Role of mast cells and neutrophilic pro
teases in airways secretion. Am Rev Resp Dis 144:548 

166. Nagai A, Thurlbeck WM (1991) Scanning electron mi
croscopic observation of emphysema in humans. A de
scriptive study. Am Rev Respir Dis 144:901 

167. Nagai A, Yamawaki I, Tazikawa T, Thurlbeck WM 
(1991) Alveolar attachments in emphysema of human 
lungs. Am Rev Respir Dis 144:888 

168. Nagai A, Yamawaki I, Thurlbeck WM, Takizawa T 
(1989) Assessment of lung parenchymal destruction using 
routine histological sections. Am Rev Respir Dis 139:313 

169. Nagel 0 (1975) Pneumothorax. In: Handbuch der Tuber
kulose, Bd ill:646. Thieme, Stuttgart 

170. Niederman S, Merrill WW, Polanski LM et aI. (1986) In
fluence of sputum IgA and elastase on tracheal cell bacte
rial adherence. Am Rev Respir Dis 133:255 

171. Niewoehner DE, Kleinerman J, Rice DB (1974) Patholo
gic changes in the peripheral airways of young cigarette 
smokers. N Engl J Med 291:755 

172. Nissen R (1923) Die Bronchusunterbindung, ein Beitrag 
zur experimentellen Lungenpathologie und -chirurgie. 
Dtsch Z Chir 179:160 

173. Ollerenshaw SL, Wordacek AI (1992) Characteristic of 
the inflammation in biopsies from large airways of sub
jects with asthma and subjects with chronic airflow li
mitation. Am Rev Resp Dis 145:922 

174. Ors6s F (1907) Uber das elastische Geriist der normalen 
und der emphysematOsen Lunge. Beitr Pathol Anat 41:95 

175. Otte W, Schiessle W, Konn G (1971) Bioptische Diagno
stik endothorakaler Erkrankungen. Erg ges Lungen-Tu
berkforsch, Bd 20. Thieme, Stuttgart 



176. Otto H (1970) Die Atmungsorgane. In: Handbuch der all
gemeinen Pathologie, Bd IIIf4. Springer, Berlin Heidel
berg New York 

177. Otto H (1976) Bedeutung, Morphologie und Einteilungs
prinzipien des chronischen destruktiven Lungenemphy
sems. Atemwegs-Lungenkh 2:95 

178. Otto H (1991) Die emphysemat5se Lungensklerose. 
Pneumologie 45:476 

179. Otto H, Zeildorfer R, Reissinger 0 (1969) Vergleichende 
Untersuchungen zur Klinik und Symptomatik morpholo
gisch gesicherter Emphysemfillle. Prax Pneumol 22:776 

180. Otto-Verbeme CJM, Ten Have-Opbrock AAW, Willems 
LNA et al. (1991) Lack of type II cells and emphysema 
in human lungs. Eur Respir J 4:316 

181. Pepys J (1973) Immunopathology of allergic lung dis
ease. Clin Allergy 3: 1 

182. Petro W (1991) Bulloses Emphysem. Atemwegs-Lungenkh 
17:585 

183. Petty TL, Silvers GW, Stanford RE (1986), Radial traction 
and small airways disease in excised human lungs. Am 
Rev Resp Dis 133:132 

184. Petty TL, Silvers GE, Stanford RE et al. (1980) Small 
airway pathology is related to increased closing capacity 
and abnormal slope of phase III in excised human lungs. 
Am Rev Resp Dis 121:449 

185. Pratt PC, Haque A, Klugh GH (1961) Correlation of 
postmortem function and structure in normal and emphy
sematous lungs. Am Rev Resp Dis 83:856 

186. Pump KK (1976) Emphysema and its relation to age. Am 
Rev Respir Dis 114:5 

187. Rasche B (1974) Uber die Bedeutung der proteolytischen 
und antiproteolytischen Aktivitat flir die Pathogenese der 
chronisch obstruktiven Bronchitis und des Lungenemphy
sems (Untersuchungen am Bronchialschleim). Prax Pneu
mol 28:833 

188. Rasche B (1979) Das Sputum. In: Ulmer WT (Hrsg) 
Handbuch der inneren Medizin, 5. Auf., Bd IVI2. Sprin
ger, Berlin Heidelberg New York 

189. Reichel G (1994) Pneumokoniosen durch anorganische 
Stiiube. In: FerIinz R (Hrsg) Pneumologie in Praxis und 
Klinik. Thieme, Stuttgart 

190. Reichel G, Ulmer WT (1970) Luftverschmutzung und un
spezifische Atemwegserkrankungen. Springer, Berlin Hei
delberg New York 

191. Reid L (1950) Reduction in bronchial subdivision in 
bronchiectasis. Thorax 5:233 

192. Reid L (1960) Measurement of the bronchial mucous 
gland layer: A diagnostic yardstick in chronic bronchitis. 
Thorax 15:132 

193. Reid L (1967) The pathology of emphysema. Lloyd-Lu
ke, London 

194. Reid L (1974) Rheologie-Relation to the composition of 
sputum. Scand J Resp Dis 90:27 

195. Renkema TEJ, Postma DS, Nordwek JA et al. (1991) In 
vitro release of neutrophil elastase, myeloperoxidase and 
p-glucuronidase in patients with emphysema and healthy 
subjects. Eur Respir J 4:1237 

196. Riordan JR (1993) The cystic fibrosis transmembrane 
conductance regulator. Am Rev Physiol 55:609 

197. Ryan SF, Vincent TN, Mitchell RS et al. (1965) Duct ec
tasia, as asymptomatic pulmonary change due to age. 
Med Thorac (Respiration) 22:181 

198. Saetta M, di Stefano A, MaestrelIi F et al. (1993) Activa
ted t lymphocytes and macrophages in bronchi of sub
jects with chronic bronchitis. Am Rev Resp Dis 147:301 

199. Saetta M, Ghezzo H, Kien WD et al. (1985) Loss of al
veolar attachments in smokers. A morphometric correlate 
of lung function impairment. Am Rev Resp Dis 132:894 

Bronchitis, Asthma, Emphysem, Atelektase 595 

200. Saetta M, Shiner RJ, Angus GE et al. (1985) Destructive 
index. A measurement of lung parenchymal destruction 
in smokers. Am Rev Resp Dis 131:764 

201. Saito K, Cagel P, Berend N, Thurlbeck WM (1989) The 
"destructive index" in nonemphysematous and emphyse
matous lungs. Am Rev Resp Dis 139:308 

202. Schaefer H-E (1981) Virus und Respirationssystem -
morphologische Aspekte pulmonaler Veriinderungen. Verh 
Dtsch Ges Pathol 65:107 

203. Schleimer RP, Benenati SV, Friedman B, Bochner B 
(1991) Do cytokines playa role in leucocyte recruitment 
and activation in the lungs? Am Rev Resp Dis 143:1169 

204. Schmidt RA, Glenny RW, Godwin JD et al. (1991) Pan
lobular emphysema in young intravenous Ritalin abusers. 
Am Rev Resp Dis 143:649 

205. Schonfeld N, Remy N, Bartmann P et al. (1992) In vitro 
Untersuchungen zur zellularen Immunitiit bei chronischen 
Bronchitiden mit und ohne Kortikoidmedikation. Pneu
mologie 46: 179 

206. Schiiren KP, Hiittemann U, SchrOder R (Hrsg) (1975) 
Chronisch obstruktive Lungenerkrankungen und Cor pul
monale. Schattauer, Stuttgart 

207. Schulz V (1994) Respiratorische Insuffizienz. In: FerIinz 
R (Hrsg) Pneumologie in Praxis und Klinik. Thieme, 
Stuttgart 

208. Seifert G, Strobel W (1961) Uber die chondrolytische Pe
richondritis ("Chondromalacie") vorwiegend der Luftwe
ge. Frankf Z Pathol 71 :95 

209. Sill V (1994) Cor pulmonale und Erkrankungen des Lun
genkreislaufs. In: Ferlinz R (Hrsg) Pneumologie in Praxis 
und Klinik. Thieme, Stuttgart 

210. Snider GL, Kleinerman JL, Thurlbeck WM, Bengali ZH 
(1985) The definition of emphysema. Report of a Natio
nal Heart, Lung and Blood Institute, Division of Lung 
Disease, Workshop. Am Rev Respir Dis 132:182 

211. Spain DM, Siegel H, Braden VA (1973) Emphysema in 
apparently healthy adults, smoking, age, and sex. J Am 
Med Ass 224:322 

212. Stender H-S, Majewski A, Schober 0 (1994) Bildgeben
de Verfahren in der Pneumologie. In: Ferlinz R (Hrsg) 
Pneumologie in Praxis und Klinik. Thieme, Stuttgart 

213. Stephan U, Wiesemarm HG (1994) Zystische Fibrose 
(Mukoviszidose). In: Ferlinz R (Hrsg) Pneumologie in 
Praxis und Klinik. Thieme, Stuttgart 

214. Stone PJ (1983) The elastase-antielastase hypothesis of 
the pathogenesis of emphysema. Clin Chest Med 4:405 
(zit. nach Thurlbeck 1995) 

215. Strawbridge HTG (1960) Chronic pulmonary emphysema. 
III Experimental pulmonary emphysema. Am J Path 37:331 

216. Szemenyci K (1988) Neue Ergebnisse der Emphysemfor
schung. "Zentralbl Allg Pathol 134:627 

217. Takashima T, Yanai M, Sasaki H (1991) Site of airway 
hyperreactivity. Am Rev Resp Dis 143:549 

218. Teschler H, Costabel U, Greschuchna D et al. (1989) 
Bronchiolitis obliterans mit organisierender Pneumonie. 
Atemwegs-Lungenkh 15:288 

219. Tetley TD (1993) New perspectives on basic mechanisms 
in lung disease. VI. Protease imbalance. Its role in lung 
disease. Thorax 48:560 

220. Thurlbeck WM (1963) Pulmonary emphysema. Am J 
med Sci 246:332 

221. Thurlbeck WM (1967) Internal surface area and other 
measurements in emphysema. Thorax 22:483 

222. Thurlbeck WM (1976) Chronic airflow obstruction in 
lung disease. WB Saunders Co, Philadelphia 

223. Thurlbeck WM (1994) Christie Lecture: Emphysema then 
and now. Can Respir J 1 :21 



596 Tiefe Luftwege und Lungen 

224. Thurlbeck WM (1995) Chronic airflow obstruction. In: 
Thurlbeck WM, Churg AM (eds) Pathology of the lung, 
2 edn. Thieme, Stuttgart New York 

225. Thurlbeck WM, Dunnill MS, Hartung W et al. (1970) A 
comparison of three methods of measuring emphysema. 
Hum Pathol 1:215 

226. Thurlbeck WM, Pun R, Toth J, Fraser RG (1974) Bron
chial cartilage in chronic obstructive lung disease. Am 
Rev Resp Dis 109:73 

227. Thurlbeck WM, Ryder RC, Sternby N (1974) A compara
tive study of the severity of emphysema in necropsy po
pulations in three different countries. Am Rev Respir Dis 
109:239 

228. Uehlinger E (1956) Die Thoraxdeformitaten. In: Hand
buch der inneren Medizin, 4. Aufi., Bd IVI2. Springer, 
Berlin Giittingen Heidelberg 

229. Uehlinger E (1957) Vanishing lung, progressive Lungen
dystrophie. In: Schinz H et al. (Hrsg) Riintgendiagnostik, 
Ergebnisse 1952-1956. Thieme, Stuttgart 

230. Uehlinger E (1967) Follikulare Bronchitis und Bronchiek
tasie. Med Thorac (Respiration) 24:30 

231. Uehlinger E, Schoch G (1975) Das Mittellappensyndrom. 
In: Schinz H et al. (Hrsg) Riintgendiagnostik, Ergebnisse 
1952- 1956. Thieme, Stuttgart 

232. Ulmer WT (1979) a) Stiirungen der Lungenfunktion und 
ihre Mel3miiglichkeiten, S 99. b) Die obstruktiven Atem
wegserkrankungen, S 449. In: Handbuch der inneren Me
dizin, 5. Aufi., Bd IVI2. Springer, Berlin Heidelberg New 
York 

233. Ulmer WT, Islam MS (1974) Die Acetylcholinempfind
lichkeit des Bronchialbaums. Respiration 31: 137 

234. Vogelmeier C (1992) Das Protease-Anti protease-Konzept. 
Atemwegs-Lungenkh 18:251 

235. Walker CL, Grennberg PA, Patterson R (1990) Potentially 
fatal asthma. Ann Allergy 65:487 

236. Waters ATH (1882) Researches on the nature, pathology 
and treatment of emphysema of the lungs, and its relati
ons with other diseases of the chest. Churchill, London 

237. Weibel ER (1963) Morphometry of the human lung. 
Springer, Berlin Giittingen Heidelberg 

238. Werchau H (1990) Virusinfektionen und obstruktive 
Atemwegserkrankungen. Verh Dtsch Ges Inn Med 96:36 

239. World Health Organization (WHO) Report (1961) Chro
nic cor pulmonale: Report of an expert committee. Wid 
Hlth Org Tech Rep Ser No 213:15 

240. Wierich W (1983) Post mortem studies of airway dyna
mics in normal lungs and in lungs with minimal obstru
ction. Curr Top Pathol 73: I 

241. Wierich W, Hartung W (1979) Measurements of total and 
intrabronchial resistances in normal and diseased isolated 
lungs. Broncho-Pneumologie 29:116 

242. Willems LNA, Kramps JA, Stijnen T et al. (1990) Rela
tionship between small airways disease and parenchymal 
destruction in surgical lung specimens. Thorax 45 :89 

243. Williams JP, Boyd MJ, Humberstone AM et al. (1984) 
Pulmonary arterial hypertension and emphysema. Br J 
Dis Chest 78:211 

244. Williams HE, Campbell P (1960) Generalised bronchiec
tasis associated with deficiency of cartilage in the bron
chial tree. Arch Dis Child 35: 182 

245. Wiickel W, Meerbach W (1968) Zur Morphologie der 
Lunge bei Viruskrankheiten im Sauglings- und Kindesal
ter. Dtsch Med Wochenschr 93:313 

246. Worth H (1985) Zur Diagnostik des Lungenemphysems. 
Thieme Copythek, Stuttgart 

247. Wright RR (1960) Bronchial atrophy and collapse in 
chronic obstructive emphysema. Am J Pathol 37:63 

248. Wright JL, Churg AM (1984) Morphology of small air
way lesions in patients with asbestos exposure. Hum Pa
thol 15:68 

249. Wright RR, Stuart CM (1965) Chronic bronchitis with 
emphysema: A pathological study of the bronchi. Med 
Thorac (Respiration) 22:210 

250. Wyatt JP (1959) Macrosection and injection studies of 
emphysema. Am Rev Resp Dis 80:94 

251. Yip CK, Epstein H, Goldring RM (1984) Relationship of 
functional residual capacity to static pulmonary mecha
nics in chronic obstructive pulmonary disease. Am J Med 
Sci 287:3 

252. Yousem SA, Burke CM, Billingham ME (1985) Patholo
gic pulmonary alterations in long term human heart-lung 
transplantation. Hum Pathol 16:911 

253. Yousem SA, Colby TV, Carrington CB (1985) Follicular 
bronchitislbronchiolitis. Hum Pathol 16:700 

254. Petro W, Hubner C, Greschuchna D et al. (1983) Bullek
tomy. Thorac cardiovasc Surgeon 31 :342 

255. Fitzgerald MX, Kulan PS, Cugell DW, Gaensler EA 
(1974) Long-term results of surgery for bullous emphyse
ma. Cardiovasc Surg 68:566 

256. Connolly JE, Wilson A (1989) The current status of surgery 
for bullous emphysema. J thorac cardiovasc Surg 97:351 

257. Foreman S, Weill H, Duke R et al. (1968) Bullous dis
ease of the lung: physiofogic improvement after surgery. 
Ann intem Med 69:757 

258. Graf H-J, Stamatis G, Konietzko N (1991) Einseitige 
Bullektomie bei Patienten mit Lungenemphysem auf dem 
Boden eines schweren Alphaj-PI-Mangels unter Substitu
tion. Z Herz-, Thorax-, Gefalkhir 5:28 

259. Brantigan OC, Mueller E (1957) Surgical treatment of 
emphysema. Am Surg 23:789 

260. Brantigan OC, Kress MB, Mueller E (1961) The surgical 
approach to pulmonary emphysema. Dis Chest 39:485 

261. Cooper JD, Trulock EP, Triantafillou et al. (1995) Bilater
al pneumectomy (volume reduction) for chronic obstruc
tive pulmonary disease. J thorac cardiovasc Surg 109: 106 

262. Gaissert HA, Trulock EP, Cooper JD et al. (1996) Com
parison of early functional results after volume reduction 
or lung transplantation for chronic obstructive pulmonary 
disease. J thorac cardiovasc Surg 111 :296 

263. Keenan RJ, Landrenean RJ, Sciurba FC et al. (1996) Uni
lateral thoracoscopic surgical approach for diffuse emphy
sema. J thorac cardiovasc Surg III :308 

264. McKenna RJ jr, Brenner M, Gelb AF et al. (1996) A ran
domized prospective trial of stapled lung reduction versus 
laser bullectomy for diffuse emphysema. J thorac cardio
vasc Surg 111 :317 

265. Steveling H, Teschler H, Stamatis G et al. (1996) Lungen
funktionsparameter vor und nach Lungenvolumenreduk
tion (Abstr.). Pneumologie 50: 132 

Stoffwechselstorungen 

St6rungen der Stoffw eh ellei tungen der Lungen 
werden v. a. an einer Ablagerung l117d Speicizeflltlg 
von Metabolitel1 erkennbar. Diese k6nnen im AI
veolarrallm, im il1lersti/;um od r im IYlllphoreti
kL/liiren Gewebe erfolgen und zu be timmten, im 
einzelnen • ehr unter ehiedlichen Krankheitsbildem 
fiihren 2.~. 7. 10.jj.l~.1 .22.39. 



Proteinablagerungen 

Lungenamyloidose 

Sie tritt im ganzen selten auf und kommt in unter
schiedlichen Formen vor 38 • Die Darstellbarkeit des 
Amyloids (amorphe eosinophile Anfarbung, Metachro
masie, positive Kongorotanfarbbarkeit, leicht grtinli
che Doppelbrechung) ist bei · allen Formen gleich. Rie
senzellreaktionen und Neigung zur Verkalkung und 
Verknacherung werden haufiger beobachtet. Die Abla
gemng ist irreversibel und zumeist langsam progre
dient. 

Folgende Formen werden unterschieden: 
• Seniles Amyloid: Der Lungenbefall ist meist eher 

gering, er geht dem Befall des Herzens etwa paral
leI 4!; eine Lungenbeteiligung wird bei 10% der 
tiber 80jahrigen und bis 50% der tiber 90jahrigen 
angegeben. 

• Die tracheobronchiale Amyloidose besteht aus teils 
herdformigen, teils mehr diffusen Ablagemngen in 
der Wand von Trachea und Bronchien, die beson
ders in den klein en Bronchien zu Stenosen fUhren 
konnen. 

• Die noduliire Amyloidose kommt in Form solitarer 
oder multipler, makroskopisch homogener, wachs
artig-grauweiBlicher Herde vor (Abb. 6.24), wobei 
die solitaren, im Mittel 3-15 cm groBen Herde als 
sog. tumoiformiges Amyloid ("Amyloidome H

) Lun
gentumoren vortauschen konnen 26. Randlich findet 
man ofter vermehrt Plasmazellen und Lymphozy
ten. Ahnliche Herde kommen auch in den oberen 
Luftwegen und im Kehlkopf (t> S. 534,543) vor. 
Betroffen sind V. a. altere Menschen urn 65 Jahre. 
Auch diese Form ist wie die vorgenannte auf die 
Lunge begrenzt, d. h. nicht Teil einer systemati
schen Amyloidose. Die Prognose ist gtinstig. 

Abb. 6.24. NoduHire Amyloidose ("Amyloidom"). Kongorotfar
bung 6:1 
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• Die diffuse alveolar-septale Amyloidose wird bei 
primarer (systemischer) Amyloidose in der Lunge 
haufig (36-92%) gefunden, wesentlich seltener bei 
sekundarer Amyloidose, die, abgesehen von Fallen 
bei rheumatischer Arthritis und bei Erwachsenen
Mukoviszidose, auch allgemein nur noch viel selte
ner zur Entwicklung kommt. Auch die mit multip
lem Myelom assoziierten Feille liegen gewohnlich 
in der diffusen alveolar-septalen Form vor. Die 
Lungen werden durch die Ablagemngen schwer, 
mit gummischwammahnlicher SchnittfHiche, mikro
skopisch sieht man die Ablagemngen im Alveolar
geriist und an den GefaBen. Es kommt zu schwe
ren DiffusionssWmngen mit sehr schlechter Pro
gnose 30.48. 

Myxodem 

Bei MyxOdem im Zuge einer unzureichend behandel
ten Hypothyreose wurden Ablagemngen eines amor
phen PAS-positiven Materials in den Wanden von Ka
pillaren und kleinen Venen beGbachtet 34• 

Corpora amylacea 

Sie werden meist als Zufallsbefund bei Obduktionen 
V. a. alterer Menschen in einer Hiiufigkeit urn 0,6% 
gefunden 24. Es handelt sich urn 30-220 /lm im 
Durchmesser groBe, mndliche, zellfreie, eosinophile 
Korperchen, die frei in den Alveolen liegen. Sie ha
ben einen kleinen zentralen Kern aus Kohle oder dop
pelbrechendem Material und sind konzentrisch ge
schichtet. Chemisch enthalten sie vorwiegend Glyko
protein, elektronenmikroskopisch konnen feine Fibril
len nachgewiesen werden. Die Atiologie ist ungewiB; 
eine Reaktion auf unspezifischen Reiz (Bildung urn 
die Partikel?) wird eben so diskutiert wie eine Entste
hung aus liegengebliebenem Sekret oder Schleim oder 
auch aus inveteriertem Odem nach abgelaufener lan
gerzeitiger Linksherzinsuffizienz 40. 

"Pulmonary blue bodies" 

Es handelt sich urn einen "Jargon-Ausdruck" fUr ovale 
bis spharische, 15-40 /lm groBe Zytoplasmaeinschliisse 
in Makrophagen, die am unbehandelten Schnitt Dop
pelbrechung zeigen, sich haufig mit PAS, weiterhin 
nach Kossa und schwach mit der Eisenreaktion anfar
ben lassen und deren Matrix aus Kalziumkarbonat be
steht 27 • Sie kommen V. a. bei Miinnern eher mittleren 
Lebensalters vor und werden after in der Nachbar
schaft von Tumoren, aber auch bei desquamativer inter
stitieller Pneumonie beobachtet. Es handelt sich offen
bar urn ein Stoffwechselprodukt, das besonders bei Hi
stiozyten-Stase aufzutreten scheint. 

Alveolarproteinose 

Diese relativ seltene Erkrankung ist dadurch gekenn
zeichnet, daB die Alveolen durch ein amorphes eosi-
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nophiles Material angerullt werden, das eine kraftig 
positive PAS-Reaktion gibt und reichlich Lipide ent
halt; eine nennenswerte interstitielle entziindliche In
filtration besteht nicht 37 (Abb. 6.25 a). Das Material 
kann im Sputum erscheinen, wird heute meist mittels 
Lavage nachgewiesen, gelegentlich ist noch eine Lun
genbiopsie rur die Diagnose erforderlich. Die fleck
fOrmigen, meist symmetrisch in den beiderseitigen 
mittleren Lungenabschnitten entwickelten Herde kon
fluieren, so daB die Lungen schwer und von grauen, 
festen Herden durchsetzt werden. 

Manner, v. a. des mittleren Lebensalters, sind hau
figer betroffen (1,8-4,3 :1); 18% der Hille treten bei 
Kleinkindern und Kindern auf, die eine deutlich 
schlechtere Prognose haben IS. In etwa 50% geht der 
langsam zunehmenden Dyspnoe ein fieberhafter Infekt 
voraus. Albumin ist emiedrigt, a l - und a2-Globulin 
sind erhOht, die Serurnlipide normal. Funktionell lie
gen ein Diffusionsdefekt mit hohem Shuntanteil, au
Berdem eine restriktive Ventilationsstorung vor. Op
portunistische Infektionen treten als haufige und typi
sche Komplikationen auf. Vor der systematisch einge
setzten Lavage-Therapie starb etwa ein Drittel der Pa
tienten; durch die Lavage kann der ProzeB aufgehal
ten werden, gelegentlich entwickeln sich Fibrosen 5. 

Atiologisch ist der Befund von Bedeutung, daB 
elektronenmikroskopisch typische Lamellenkorperchen 
nachgewiesen werden konnen 17. Der ProzeB, der an
scheinend mit einer vermehrten Alveolarepithelproli
feration und Makrophagenreaktion auf im UberschuB 
gebildete Surfactantsubstanz beginnt, stellt offenbar 
eine unspeziJische Reaktion auf verschiedene toxische 
Einwirkungen dar, worur v. a. auch eine Verbindung 
mit Stauben (elektronenmikroskopischer Nachweis in 
79%31) und das Vorkommen bei Pneumokoniosen 25 
sprechen. Diskutiert werden Beziehungen zur sog. de
squamativen Reaktion bei interstitieller Pneumonie 13 

([> S. 636) und zur endogenen Cholesterinpneumo
nie 4,37 ([> S. 600). Experimentell wurden entsprechen
de Veranderungen durch die Einwirkung verschiede
ner Staube bei Ratten hervorgerufen 16, doch kommen 
auch spontane Entwicklungen, Z. B. bei Kontrolltieren 
in Langzeitversuchen, vor45. Auch bei den menschli
chen idiopathischen Fallen sonte nach einem exoge
nen Schadigungsfaktor gesucht werden. 

Verkalkungen,Verknocherung 

Dystrophische Verkalkung 

• Kalkablagerungen in den Lungen entsprechen 
meist dem dystrophischen Typus, wobei nekrotisie
rende Prozesse als Kallifanger dienen (Tuberkulo
se, andere granulomatose Prozesse, Infarkte, chro
nische Pneumonien, langsam wachsende Tumoren, 
Pleurafibrosen). GroBere alte Kalkherde, besonders 
der Tuberkulose, konnen spater verknochern. Kal
zium- und Phosphatspiegel sind meist normal. 

• Eine feinnodulare Verkalkung mit vereinzelten, bis 
2 mm groBen, fibros abgegrenzten Kalkherdchen 
mit zentralem amorphem eosinophilem Material ist 
als oft erst nach Jahren auftretende Folge einer Va
rizellenpneumonie beschrieben 4. 1O,2S. 

Metastatische lungenkalzinose 

Sie beruht auf einer voriibergehenden oder dauemden 
ErhOhung des Kalkspiegels (Hyperkalzamie bei Hyper
parathyreoidismus, Nephropathien, besonders mit lan
gerer Dialysebehandlung, Abb. 6.25 e, bei destruieren
den Knochenprozessen oder Vitamin-D-Intoxikati
on 4•7,IS,23). Lungen, Magenschleimhaut, Nieren, Herz
muskel und Haut sind die Ablagerungsorte des iiber
schiissigen Kalziums, das nicht ausgeschieden wird. 
In neuerer Zeit haben Falle bei Dialysepatienten stark 
zugenommen; Verkalkungen waren in einer Serle von 
56 Dialysepatienten in 75% nachweisbar und lagen 
bei 48% in massiver Form, jedoch von Art der Nephro
pathie und Dauer der Dialysetherapie relativ unabhan
gig, vor29. 

Makroskopisch besteht eine meist in beiden Lun
gen etwa symmetrisch angeordnete diffuse Kalkabla
gerung im Lungengerilst, die dem Gewebe eine grau
weiBliche, netzfOrmige, bimssteiniihnliche Struktur 
verleiht. 

Mikroskopisch beginnt die Ablagerung in granu
liirer Form an den Basalmembranen der Kapillaren, 
Venen und Venolen und der Bronchialschleimhaut so
wie an den elastischen Fasern der Alveolarwande, 
wodurch es allmiihlich zur Verdickung und Erstarrung 
der Alveolarwande und Verfestigung des Lungenge
webes kommt. Ge1egentlich kommen Mikrofrakturen 
mit Fremdkorperreaktionen und Fibrosierung, verein
zelt auch Knochenbildung, vor. Es handelt sich meist 
urn Kalziumphosphat, gelegentlich auch -karbonat. 

. Der Kalknachweis ist mit der Versilberungsmethode 
nach Kossa zu ruhren. 

Pulmonale Mikrolithiasis 

Bei dieser 'seltenen Erkrankung 4,7,10,14, IS,43 kommt es 
zu massiven symmetrischen intraalveolaren Ablage
rungen von 0,1-0,3 mm groBen, verkalkten Lungen
steinchen, Die Lungen werden hart und schwer, die 
Schnittflache sandpapierartig, Die Komchen lassen 
sich von der Schnittflache abstreifen. Sie bestehen aus 
Kalziumphosphat in hydroxyapatitisch-kristalliner An
ordnung. Storungen des Kalziumstoffwechsels liegen 
nicht vor. 

Die Atiologie ist unklar35 • Etwa 50% der Fane tre
ten familiar auf, z. T. schon im Sauglingsalter begin
nend 36. Viele Fane verlaufen zunachst asymptoma
tisch und werden zufiillig rontgenologisch entdeckt 
("Sandsturmlunge"). Spater kann eine restriktive Sto
rung bestehen, oft tritt der Tod an kardio-respiratori
scher Insuffizienz erst im Alter von 50-60 Jahren ein. 



Abb. 6.2Sa-f. Stoffwechselstorungen. a Alveolarproteinose, 
Ausfiillung der Alveolarraume durch praktisch zellfreies lipo
proteinoses Material, freie Alveolarsepten. PAS 150: I. b Spei
cherkrankheit unter dem Bild einer Lungenfibrose (offene Lun
genbiopsie bei einem 43jiihrigen Mann, der 3 Jahre spater an 
kardio-respiratorischer Insuffizienz verstarb), die Art des gespei-
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cherten Materials blieb unbekannt. H.E. 200: I. c "Idiopathi
sche" Cholesterinose der Lungen (Sammlung Giese). d Chole
steringranulomatose (offene Lungenbiopsie). H.E. 180: I. e Ge
riistkalzinose bei einem Fall von Dauerdialyse. H.E. ISO: I. 
f Ausgedehnte, atiologisch ungekliirte Lungenverknocherung. 
E.v. G. 33:1 
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Lungenverknocherung 

Neben Verknocherungen als Altersveranderung beson
ders im tracheo-bronchialen Knorpel oder sekundarer 
Verknocherung nach dystrophischen Verkalkungen 
(I> S.539) kommen Verknocherungen im Lungenge
webe in nodularer und razemoser Form vor 10.18.19. 

• Bei der noduliiren Fonn bilden sich unregelmaBi
ge, meist bis 2 mm groBe Herde reifen Knochens, 
die frei im Alveolarraum liegen (Abb. 6.25 f). Be
troffen sind vorwiegend Manner mittleren Lebens
alters mit Mitralstenose oder anderweitig ausgelO
ster venoser Hypertonie. Es handelt sich vermut
lich urn Folgen einer Organisation inveterierter 
Odeme oder auch fibrinaser Exsudate. 

• Bei der razemasen Fonn 33, die v. a. bei alteren 
Mannem auftritt, sind vorwiegend die Septen be
troffen, die spangenformigen Knochenbiilkchen 
weisen oft einen Markraum auf; es scheint ofter 
eine Verbindung mit chronischer interstitieller 
Pneumonie zu bestehen. 

Lungenverfettungen 

In den Lungcn werd n fa ... t reg ImaBig g I gent
I! h /ettbe/alief1e /I'eala nellell mil cizllwnigelll 
Zvtop[a.\II/Cl gerundcn. bei denen ich enlweder 
um de.\quClmierte Pllel/lllOlyt 11 1'0111 "Fp II. tiber
wiegend arum Makmpllag II hundelt. die LIIf
aC/Clllllllateriai. d. h. end g n .... UU' .. d m ungen
sl rfwcch. cI "'lammendc. Lipidmatcrial . odcr abcr 

ogell durch Inhalali n od r A pirali n in di 
unge gelungle F ft. {(~lJe phug IYlicrt hu-
n ~ 10 .• 1 \ 9. 

AIle moglichen chronischen Reizzustande konnen zur 
Pneumozytenreaktion mit vermehrter Surfactantpro
duktion fiihren; hierzu gehoren auch die sog. desqua
mative Reaktion und vermutlich auch die Alveolar
proteinose (I> S. 597). In anderen Fallen kommt es in 
belUftungsgestOrten obstruierten Lungenarealen zur 
Lipidanhaufung mit entsprechender Reaktion (post
stenotische Schaumzellpneumonie, S. unten). Atiolo
gisch ungekliirt ist noch die sog. idiopathische 
Schaumzellpneumonie. 

Exogene Lipidpneumonie und Qlgranulome 

Ursache ist die Aufnahme mineralischer, pjlanzlicher 
oder tierischer Ole. Hierbei konnen, im Gegensatz zu 
den endogenen Verfettungen, freie OltropJen gefunden 
werden. Es kommt, je nach aufgenommener Menge, 
zu den als Lipidpneumonie bezeichneten, gelegentlich 
recht arisgedehnten entziindlichen Reaktionen mit 
Schaumzellherden, lymphoplasmazelluliirer Infiltration 
und Riesenzellbildung. Die interstitielle Entziindung 
fiihrt zur Fibrose, in die auch die peripheren GefaBe 
und Bronchiolen eingeschlossen werden 21 . 

Die starksten Reaktionen treten auf mineralische 
Ole ein, wiihrend Fett tierischer oder pflanzlicher Her
kunft emulgiert und hydrolysiert werden kann 7. Be
kannt sind die Paraffingranulome, die nach dem Ein
bruch von Olplomben im Lungengewebe und in der 
Pleura zur Entwicklung kommen, aber auch Lungen
schaden nach Bronchographien mit olhaltigem Kon
trastmittel (Jodipin) oder Inhalation alhaltiger Nasen
tropJen. 

Poststenotische (obstruktive) Schaumzell
pneumonie 

Diese haufige Form der Lungenverfettung gehort zu 
den typischen Komplikationen von Stenosen der gra
j3eren Bronchien, Z. B. durch Tumoren. Quelle der 
Fettstoffe diirfte in erster Linie retiniertes Surfactant
material sein 47 . 

Makroskopisch ist der stenosierte Abschnitt verfe
stigt und zeigt eine gelbliche Schnittflache. Mikrosko
pisch erweisen sich die Alveolarraume von Schaum
zellen ausgefiillt. Oft besteht gleichzeitig eine akute 
Schleimstauung und Ektasie der kleineren Bronchien 
und Bronchiolen. Der Grad begleitender entziindlicher 
Reaktionen wechselt, als Folge sekundarer bakterieller 
Infektionen konnen sich Einschmelzungen entwickeln. 

Idiopathische Cholesterinpneumonie 

Sie iihnelt im morphologischen Bild der poststenoti
schen Schaumzellpneumonie, doch ist eine Obstrukti
on von Bronchien nicht nachweisbar, auch besteht 
kaum je eine begleitende Bronchiektasie 10, 21.22. 

Makroskopisch ist der Befall after lobitr, betroffen 
ist meist nur eine Seite. Es kommt zur Entwicklung 
einer schweren Lungenfibrose, in die auf der Schnitt
flache zahlreiche, bis 5 mm groBe, goldgelbe Herde 
eingeschlossen sind (Abb. 6.25 c, d). 

Die Herde entsprechen massiven Schaumzellan
sammlungen, die zunachst intraalveolar liegen, sich 
spater aber auch auf das Interstitium ausbreiten bzw. 
in die Fibrose aufgenommen werden. Die abgelagerte 
Fettsubstanz ist sudanophil, doppelbrechend und gibt 
positive Reaktion auf Cholesterin und Cholesterin
ester. Man findet Riesenzellen vom Touton-Typ, aber 
auch Fremdkarperriesenzellen urn Cholesterinkristalle 
kommen vor. Elektronenmikroskopisch sind im Ge
gensatz zur Alveolarproteinose, zu der gewisse atiolo
gische Verbindungen diskutiert werden, nur amorphe 
Fettansammlungen im Zytoplasma der Alveolar
makrophagen, keine Suifactant-Lamellenkarperchen 
im Alveolarraum nachweisbar 44• Die anfangliche in
terstitielle lymphoplasmazellulare Infiltration geht mit 
zunehmender Fibrose zurUck, doch werden noch 
wechselnde, teils Jollikelartige LymphozytenhauJen ge
funden. 

Leukozytiire Infiltrate sind immer Folge bakteriel
ler SuperinJektion, die selten ausbleibt und in typi
scher Weise nahezu regelmaBig zu Abszedierungen 



fuhrt (" abszedie rende Schaumzellpneumonie"). Die 
heute haufiger durchgefuhrte Operation kann durch 
derbe Pleuraverwachsungen stark erschwert sein. 

Morbus Whipple 
I> Bd. 2, S. 461 

Lungenbefall wird bei M. Whipple haufiger gefun
den 18. Von 98 Patienten litt nahezu die Halfte an Hu
sten, wahrscheinlich als Folge einer unspezifischen 
Pleuritis bzw. Pleuroperikarditis 20, die der gastro-inte
stinalen Ausbreitung anscheinend vorausgehen kann. 
Thorakale Lymphknoten konnen in typischer Weise 
befallen sein. 

1m Lungengewebe werden vorwiegend peribron
chiolare Knotchen von groBen, PAS-positiven Histio
zyten mit den charakteristischen sichelforrnigen, bazil
liformen Korperchen gefunden 46. Die Differentialdia
gnose ergibt sich aus dem vorwiegend interstitiellen 
Befall gegeniiber intraalveoHiren Schaurnzellansarnm
lungen bei anderweitigen Speicherkrankheiten oder 
endogener Verfettung. Die bei Infektionen mit Myco
bacterium avium-intracellulare auftretenden Schaum
zellen enthalten ebenfalls PAS-positive bakterielle 
Einschliisse, die aber groBer als bei M. Whipple sind. 

Lungenbeteiligung bei angeborenen 
Stoffwechselstorungen 

Die unge kann bei verschiedenen ange
borcnen l f wech ' Ist "rungen belroffen sein 
( bb. 6.25 b), indem palhologisch Metab lit' irn 

ungcngewebe abgelagert werden Inl 2'~. Man 
spri hl n . g. 1helClllri.\/tIo.len. J na h rt d r 
gc pcichcrtcn ubstanlen knnn dIe blagcrung" -
11I11I' bland£' etlaufen odel aber auch ellhilllili
che, v. n. lOr ibrosierung filhrende Rt!(/kllO/Il'1I 

her\' rrufcn. 

lipidosen 

• Bei dem M. Gaucher sind die Lungen v. a. bei dem 
fruh tOdlichen infantilen Typ 1 (bei den adulten 
Fallen des Typ 3 fast nie) betroffen. Es kommt zu 
massiven Durchsetzungen des Lungengewebes, der 
Alveolarraume, Bronchus- und GefaBlichtungen 
mit den groBen Gaucher-Zellen, die die abgelager
ten Glukozerebroside enthalten. 

• Bei dem M. Niemann-Pick konnen Lungenverande
rungen bei allen Manifestationsformen beobachtet 
werden. Die Morphologie ist dem M. Gaucher sehr 
ahnlich. Die speichernden Makrophagen werden 
bis 90 11m groB, haben (bei iiblicher Schnittbehand
lung) schaumig-vakuolisiertes Zytoplasma und lok
kere Kerne mit deutlicher Kernmembran, oft meh
reren Nukleolen. Daneben kommen auch Touton
Riesenzellen mit maBig zahlreichen, vorwiegend 
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zentral liegenden Kernen vor (Histochemie und 
Elektronenmikroskopie der gespeicherten Lipi
de 10.39). Die Ablagerungen fuhren zu schweren Dif
fusionsstOrungen. Eine Fibrose entwickelt sich erst 
spat. 

• Abzugrenzen ist die Niemann-Pick-ahnliche Lipoi
dose bei Erwachsenen, bei der es sich urn eine er
worbene Storung mit exzessiven Lipidansammlun
gen in Histiozyten, u. a. Zellen ahnlich wie bei M. 
Niemann-Pick, handelt 18. Ursache konnte ein stark 
vermehrter Zellmembranzeljall (Anamie, Leuka
mie, Thrombozytopenie) sein, aber auch ein un
vollstandiger lysosomaler Phospholipidabbau als 
Drogenfolge (z. B. Amiodaron). 

• Speicherung von Gangliosiden (z. B. bei M. Tay
Sachs) kommt selten auch in der Lunge vor, bleibt 
fiir den Erkrankungsverlauf aber ohne Bedeu
tung 22.39. 

• Bei den sog. Zeroidosen (u. a. sog. Takahashi-Syn
drom 42), kann Zeroid- bzw. zeroid-ahnliches Pig
ment in generalisierter oder in lokalisierter Form 
in Alveolarmakrophagen abgelagert werden. Es 
kommt, moglicherweise als Folge der Freisetzung 
von Radikalen und lysosomalen Enzymen bei der 
Zeroidbildung, zu fibrosierenden Entziindungen. 

• Histiozytosis X: Diese Erkrankung, die als Oberbe
griff den M. Abt-Letterer-Siwe, den M. Hand
SchUller-Christian und das eosinophile Granulom 
zusammenfaBt, wird heute zu den neoplastischen 
Erkrankungen (Langerhans-Zellgranulomatose, I> 
S. 649) gerechnet. Es kann aber zu recht massiven 
pathologischen Lipidspeicherungen kommen, die 
eine Speicherkrankheit vortauschen 39. 

Glykogen- und Polysaccharidspeicherungen 

• Unter den verschiedenen Typen der Glykogenspei
cherkrankheiten sind die Lungen nur bei dem Typ 
2 (M. Pompey beteiligt 10.22.39. Die gespeicherten 
Makrophagen mit schaumig-vakuoliirem, PAS- und 
mit Best-Karrnin positivem Zytoplasma finden sich 
intraalveolar und interstitiell angehauft, gelegent
lich auch in den Bronchialwanden. 

• Zystinspeicherung (Zystinose, M. Lignac-Fanconi) 
ist auBerst selten. Kristalline Ablagerungen kom
men nur gelegentlich in den Lungen vor und kon
nen wegen ihrer Wasserloslichkeit iibersehen wer
den 10.39. 

• M. Fabry: Ablagerungen eines kristallinen Glykos
phingo-Lipids (Malteserkreuz bei Polarisation) bei 
a-Galaktosidase A-Defekt in Endothel, glatter Mus
kulatur, auch in Histiozyten 18; klinisch unbedeu
tend. 

• Diabetische Xanthogranulome vorwiegend peri vas
kular als Schaumzellherde bei bis zu 6% der 
Autopsien 18. 
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Kreislaufstorungen 

Anatomie 

Lungenkreislauf. Die Lunge verfiigt tiber die Pulmo
nalarterien als Vasa publica und das Bronchialarte
riensystem als Vasa privata 8. 

• Die Pulmonalarterieniiste folgen den Aufzweigun
gen des Bronchialbaumes. Sie haben bis weit in 
die Peripherie elastischen Bautyp, ihre Windkessel
funktion ist groBer als die der Aorta 62. Das Volu
men der Pulmonalishauptstiimme betragt 50-85 mI, 
die Compliance des arteriellen Kompartimentes 
wurde zu etwa 3,5%/cm H20 bestimmt 14. 

• 1m Lungengewebe sind die Pulmonalarterienaste 
und Bronchien in ein peribronchovasales Bindege
webe eingebettet. Die kleineren Arterien sind in ih
rem Umfang oft weitgehend von LymphgefaBen 
umgeben. Die Kontraktilitat ihrer Wandmuskulatur 
ennoglicht Lichtungseinengungen bis auf etwa ein 
Drittel 8• Hier liegen die Hauptorte der Blutvertei
lungsreaktion 23. Die Arteriolen haben nur noch ab
schnittsweise Muskelringe, die beim Ubergang in 
die muskelfreien Prlikapillaren moglicherweise 
sphinkterahnlich wirken. 

• Priikapillaren und Kapillaren gehen durch elasti
sche Fasem enge Verbindungen zum anliegenden 
Lungengewebe ein und werden mit diesem gedehnt 



und entspannt. Die Perfusibilitiit ist yom Lungen
dehnungsgrad unmittelbar abhangig 35,71, Die Pdika
pillaren konnen bei stiirkerer Lungendehnung mit 
40-70 11m weiter als die Arteriolen sein. Kapillar
blutvolumen und Differenzierung der Endstrom
bahn [> S. 548. 
Das arterialisierte Blut wird in den Postkapillaren 
gesammelt und gelangt iiber Venolen in die kleinen 
Venen, die in den interlobularen Septen verlaufen. 
Die Venen liegen dadurch immer zwischen den 
Aufzweigungsgebieten benachbarter Pulmonalarte
rien und werden deswegen nicht segmentweise be
nannt. Die Compliance des venosen Kompartimen
tes liegt urn 5%/cm H20 14. 

• Die nervale Regulation ist noch nicht vollstiindig 
geklfu't 18. Die sympathische Innervation erfolgt 
iiber die Plexus pulmonales dorsalis und ventralis 
mit Asten zu den Pulmonalarterien und Venen. Au
tonome intrapulmonale Ganglien unterhalten eine 
Funktion auch an der denervierten Lunge. Vasomo
toren sind in den peripheren Pulmonalarterienasten 
reichlicher als zentral nachgewiesen; auch die Ve
nolen und kleinen Venen werden von einem Plexus 
freier Nervenfasem umgeben. Das nach Vagus
durchschneidungen auftretende hamorrhagische 
Lungenodem weist auf eine vasomotorische Vagus
efferenz hin. 
Die Wirkung neurohormonaler Einfliisse wird als 
geringer als im groBen Kreislauf angenommen. ,Re
gulatorische Einfliisse ergeben sich aus abnormen 
Sauerstoff- und Kohlendioxidpartialdriicken 24.48,88, 
die zu reflektorischer Arteriolenkonstriktion, mogli
cherweise auch zu Anderungen im Venolentonus 
mhren konnen. Besonders in den Venolen kommen 
kleine glomusartige, nichtchromaffine, paragan
glioniire ZeUgruppen vor, die vermutlich eine Che
morezeptorenJunktion haben und bei pulmonaler 
Hypertonie hyperplasieren 10. Die Bedeutung des 
sog. Glomus pulmonale 53, insbesondere seine ange
nommene, mr die Funktion entscheidende Blutver
sorgung aus der Pulmonalarterie 16,22, ist umstritten. 

• Bronchialarterien: Der Abgang der Bronchialarte
rie aus dem absteigenden Teil des Arcus aortae 
zeigt Variationen; im Regelfall geht die Arterie aus 
dem fusionierten ersten Interkostalarterienpaar her
vor8.35.80. Sie zieht zur unteren Trachea, verzweigt 
sich hier auf die beidseitigen Hauptbronchien und 
gibt in den Hilusbereichen Seitenzweige zur medi
astinalen Pleura abo Die Hauptaste in der Lunge 
folgen (bis auf die einzelnen Aste, die zu den Sep
ten ziehen, und Pleuraaste, vorwiegend der medi
astinalen Flache und in den Interlobarspalten) den 
Aufzweigungen des Bronchialbaumes in der Bron
chuswand bis zum Niveau der terrninalen und re
spiratorischen Bronchiolen. Sie laufen in das alveo
lare Kapillametz aus. An der Versorgung der klei
nen Bronchien und Bronchiolen sind zunehmend 
die Pulmonalarterien beteiligt. Unter krankhaften 
Bedingungen kann es zu einem starken Ausbau des 
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Bronchialarteriensystems kommen 26.57.60.68. 

Der Wandaujbau entspricht dem der Arterien des 
groBen Kreislaufes mit kriiftiger Wandmuskulatur 
und deutlicher Lamina elastica intema. In der 
Bronchuswand ist, moglicherweise in Anpassung 
an die ventilatorischen Dehnungsbewegungen, di<: 
Muskulatur starker longitudinal orientiert. 

• Die broncho-pulmonalen Anastomosen sind mus
kelkraftig, ihre Lichtung scheint ofter verschlossen 
(Sperrarterientyp). Ihre physiologische Funktion ist 
unklar 54, doch gewinnen sie unter pathologischen 
Stromungsverhaltnissen offenbar an Bedeutung 46.48, 
besonders bei Fehlbildungen oder GefaBverschliis
sen im Pulmonalarterienbereich. Neben ihnen kom
men weitere Anastomosen zwischen den Lungen
gefaBen, Arterien und Venen, vor. 

LymphgefaBsystem. Die Bedeutung des Lymphsy
stems liegt nicht nur in der Drainage des Lungenpa
renchyms, sondem auch in der Reinigung von allen 
partikuliiren und IOslichen Schadstoffen, die in das In
terstitium gelangen ([> S. 553). Es ist in der Lunge 
besonders reich entwickelt 8,35,56 und wird in ein super
fizielles (pleurales) und tiefes (peribronchovasales) 
Netz eingeteilt. Die Alveolarsepten sind frei. Der 
Fliissigkeitsiibertritt in die Lymphraume erfolgt im 
lockeren Bindegewebe der Bronchioli respiratorii, im 
perilobularen, interlobularen-perivenosen und subpleu
ralen Bindegewebe, oft iiber blind endende Seitenver
zweigungen der kleinen LymphgefaBe. Die pleuralen 
Lymphgefiij3e anastomosieren im Hilusbereich mit 
dem System der tiefen Plexus. Uber die reich entwik
kelten Anastomosen im Hilus- und Bifurkationsbe
reich und die dort konzentrierten Lymphbahnen be
stehen enge Verbindungen zu den Nachbarstrukturen. 
Verbindungen zu den auBeren Thoraxweichteilen be
stehen iiber die Systeme der Pleura parietalis, zum 
Bauchraum iiber diaphragmatische Verbindungen. Der 
groBte Teil der Lymphe der linken Lunge, mit Aus
nahme von Teilen des Oberlappens, gelangt iiber die 
rechtsseitigen tracheobronchialen Lymphknoten, die 
rechtsseitigen Trunci bronchomediastinales und den 
Truncus IY111phaticus dexter zum rechten Venenwin
kel. Diese Beziehungen sind fiir die Ausbreitung 
krankhafter Prozesse und besonders fiir die Metasta
sierung maligner Tumoren ([> S.695, dort auch 
Lymphknotenstationen) von groBter Bedeutung. 

Anderungen des Blutgehaltes 

Der Blutgehalt der Lungen unterliegt unter krankhaften 
Bedingungen sehr starken Schwankungen. Messungen 
an Leichen haben Normalwerte urn 508±120 m1 ent
sprechend 255 ml/lOOO ml Lungenvolumen erge
ben 14,15. Klinische Messungen, die auch die extrapul
monalen GefaBstrecken erfassen, liegen in der glei
chen GroBenordnung. Die Verteilung zwischen Ober
und Unterlappen betrug 1 :1,15. 1m GefaBsystem erga-
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ben sich Anteile von 23% im arteriellen, 24% im vena
sen und 53% im kapilliiren Kompartiment 14.15. 

e amlblulgchall wurdc an der iche bci 
Elllph\'.\em hil lIL1f die Hiilfte \' ' rminc/en. in taLl
IIlIgl/llllgen auf iib'r da.\ Dopp Ite vermellrt ge
fund n I . 

Anomie 

In der Lunge tritt die hellgraue Eigenfarbe hervor. 
Das Lungengewebe erscheint trocken, das anthrakoti
sche Netzwerk der Pleura stellt sich iiberdeutlich dar. 
Ais Ursa chen kommen in Betracht: 
• chronische Verminderung der zirkulierenden Blut

menge bei Blutkrankheiten oder chronischem Blut
verlust, 

• 'reduzierte Durchblutung, z. B. bei Herzfehlem mit 
Rechts-links-Shunt, 

• Gewebsabbau mit Kapillarverlust, z. B. bei Emphy
sem, 

• obstruktive Uberbliihung der Lunge, z. B. im Status 
asthmaticus, mit KapiIIarkompression, 

• Kompressionsatelektase, z. B. bei PleuraerguB. 
• 1m akuten Verblutungsschock ist die Lunge dage

gen meist blutreicher infolge Zentralisation des 
restlichen Blutvolumens. 

• Bei alten embolischen Verschliissen groBerer Pul
monalarterienstamme unter dem rontgenologischen 
Bild der "einseitig hellen Lunge" erfolgt ein gewis
ser Ausgleich durch verstarkten Ausbau der Bron
chialarterien. 

Hyperomie 

Die Lunge ist dunkelrot, feucht und schwer. Man un
terscheidet die 
• hypostatische Hyperiimie, die unter dem EinfluB 

der Schwerkraft entsteht und schon in der Agonie 
bei nachlassender Herz-Kreislauf-Funktion begin nt, 
gewohnlich in den dorsalen-basalen Lungenab
schnitten, 

• aktive Hyperiimie bei erhohter BlutdurchfluBmen
ge, z. B. bei Links-rechts-Shunt oder bei aIlgemei
ner Blutmengenvermehrung (Plethora), auch bei 
Entziindungen, z. B. in der (roten) Anschoppungs
phase der Lobarpneumonie, 

• Hyperiimie infolge Kapillarliihmung, die durch in
fektiOse oder chemisch-toxische Reize und durch 
Hypoxie ausgelOst, aber auch als Folge neuraler 
KapiIlarlahmung bei zentral-nervosen StOrungen 
(experimentell auch nach Vagusdurchschneidung) 
entstehen kann, 

• ZirkulationsstOrungen In der Schocklunge ([> 
S.617). 

Stauungslunge 

IC lauung. lunge ntslchl durch Wrung d '.1 

Bll/labflLl.1 e .\ aUI tI 1/ Utllgell (k(III,1(e.llil'e Hrper
limie). IC gchl in d n fruh n oder akulcn ladicn 
\' r all m mil cincm Lungcn()d'm cinh r. Bei 
chr ni . her lnuung cnl ickeln si h cine LUI/gen
iI/duration und lektmdiil'e Pullllonalarteriell .lklao
. e. Hcr:/ehl I' und lillklw!/Itl'ikuliire IOrlmsr II d I 

He,.:/ullktioll ind die hiilljiXlte rmclte In dle
sen Fallcn pri hI man on d r Pllimo CCI rdiCiIi I. 

Is weiler rsa hen k mmcn fUlllol' II (inlra-
und c trakardi I). lib . ierend Media.\IIlIIti.1 lind 
die Vellel/l 't'nclllllfJ-Kranklteit ( [> . 612) in B -
lm hI. 

Akute Lungenstauung 

Blut- und Fliissigkeitsgehalt sind stark vennehrt. Das 
GefaBsystem ist prall mit Blut gefiillt, der Alveolar
raum wird durch die sich vorwOlbenden KapiIIaren 
eingeengt (sog. angiektatische Alveolarkompression). 
Es besteht als Folge der intrakapillaren Drucksteige
rung ein zunachst interstitielles, dann auch intraalveo
lares Ddem (Hochdruckodem, [> S.615). Erythrozy
tendiapedese aus den Kapillaren kann zu feinflecki
gen Blutungen fiihren, die Erythrozyten werden durch 
Makrophagen abgebaut, in deren Zytoplasma es zur 
Hiimosiderinspeicherung kommt ([> Abb. 6.29c). 
Derartige, in der Eisenreaktion positive sog. Herzfeh
lerzellen werden auch im Sputum nachweisbar. 

Klinisch besteht eine Dyspnoe ("Asthma car
diale"), die differentialdiagnostisch yom obstruktiven 
Bronchialasthma abgegrenzt werden muB. Die myo
kardiale Insuffizienz der linken Herzkammer ist die 
haufigste Ursache. Der Zustand ist mit der Rekom
pensation voll reversibel. 

Chronische Stauungslunge (Pulmo cardialis) 

Sie entwickelt sich aus hiiufig rezidivierenden oder 
bei chronis'chen Stauungszustiinden 36; die starksten 
Veranderungen sind bei der Mitralstenose zu erwarten 
(Abb. 6.26 a). Die wesentliche Veranderung ist eine 
sich allmahlich entwickelnde Geriistfibrose, die durch 
eine Fibroblastenproliferation als Folge des intersti
tiellen Odems in Gang gesetzt wird. Rontgenologisch 
kann sich das Bild miliarer Verschattungen ergeben. 
1m Rechtsherzkatheter besteht eine pulmonale Hyper
tonie, der wedge pressure (Druck im Kapillargebiet) 
ist erhoht. Meist besteht eine restriktive Ventilations
starung, die Diffusionskapazitat ist eingeschrankt. 
• Rote Stauungsinduration: Hierbei werden die Ka

pillaren durch das Fasergewebe gegen eine Uber
dehnung geschiitzt; die Neigung zur Odembildung 
laBt nach, der Blutgehalt geht allmahlich gegen die 
Norm zurUck. 



Abb. 6.26a-f. LungengefaBerkrankungen. a Massive Ektasie 
und Blutfiillung von Kapillaren und Venolen, teils mit sog. an
giektatischer Alveolarkompression in chronischer Stauungslunge 
bei Mitralstenose ("Pulmo cardialis"). E.v.G. 120:1. b Fortge
schrittene posthypertonische Sklerose eines kleineren Pulmonal
arterienastes mit starkerer Lichtungseinengung. E.v.G. 4 : I. 
c Hochgradige Arteriolosklerose und -nekrose bei pulmonaler 

• Braune Stauungsinduration: Sie ist ein spates Sta
dium mit fortgeschrittener Fibrose und VerOdung 
vieler Kapillaren. Der Blutgehalt sinkt unter nor
male Werte abo Die braune Farbe, meist fleckfor
mig auf der Schnittflache erkennbar, beruht auf der 
Anhaufung der sog. Herzjehlerzellen , doch kann 
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Hypertonie. E.v.G. 490: I. d Sog. plexiforme Lasion bei hoch
gradiger pulmonaler Hypertonie eines Falles von durch Throm
boembolie komplizierter Mitralstenose. E.v.G. 130: 1. e GroBer 
verschlossener, nur minimal rekanalisierter Pulmonalarterienast 
in hilusnaher Silikoseschwiele. E.v.G. 130:1. f Veno-occlusives 
Syndrom bei 6jahrigem Knaben. E.v.G. 6: I 

auch eine Eisenablagerung im Interstitium auftre
ten. Gleichzeitig besteht meist eine stiirkere 

• sekundare Pulmonalarteriensklerose. Durch diese 
wird die Hauptwiderstandszone vor das Kapillarge
biet verlagert. Der Erfolg operativer Herzfehlerkor
rekturen kann dadurch beeintrachtigt werden, weil 
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die Belastung der rechten Herzkammer, die meist 
eine deutliche Wandhypertrophie aufweist, zumin
dest zunachst bestehen bleibt. Die Schwere der Ge
fajJveranderungen wird in 6 gestufte Grade einge
teilt (I> S. 608); ihre postoperative Riickbildungs
fahigkeit wird nach den jetzt vorliegenden ausfiihr
lichen Erfahrungen optimistischer als in der Friih
phase der Kardiochirurgie bewertet 48. 82 • 

Lungenblutungen 

cben den Blutl/llgen ;11 d'l' LUllgen. dIe in unt r-
hiedli her Larkc au .. um chricbcncn inlmpulmo

nalcl1 uell 'n .. tammen .. tchen dic ,\THCIII;H'I!cn 

dijJi/lt!I/ BII/I/mgen. dl ft auf immunologi cher 
Ba ..... cnt~teh n. eincn cigcncn Kmnl..hclI .. wcrt b -
il/cn und neuerding. unter d m achbegriff 
PH ( .. {liUII~e pulmollary hemorrhage") IU am

mcngcfaBL wcrd n. DiITcrcntialdiagno'>LI hind 
tct.. luta. plrJti n n UWi c. trapulmonaler uellc 

auvu hlieB n. 

Systemische diffuse Lungenblutungen 

Formen, Atiologie, Pathogenese. Besondere Bezie
hungen ergeben sich zur Glomerulonephritis wegen 
der Kreuzantigenitat der glomeruliiren und alveoHiren 
Basalmembran; ebenfalls auf immunologischer Basis 
beruhen Lungenblutungen, die durch eine systemische 
Immunkomplex- Vaskulitis hervorgerufen werden. In 
manchen Hillen sind immunologische AbnormiHiten 
zu vermuten, aber nicht nachweisbar. Hierauf beruht 
eine ziemlich komplizierte Einteilung 13, die 6 ver
schiedene Formen, teilweise noch mit Untergruppen, 
anfiihrt. Auch die etwas einfachere Einteilung nach 
Miller 63 folgt im wesentlichen diesem Schema: 
• Goodpasture-Syndrom: Ihm liegt eine Vaskulitis im 

Kapillarbereich zugrunde, die durch einen IgG-Au
toantikorper gegen alveoliire und glomeruliire Basal
membran, gekoppelt mit einer Komplementfraktion, 
ausgelOst wird (AGBM-Erkrankung). Die Kapillari
itis ist durch Verquellungen der Basalmembran ge
kennzeichnet. Ablagerungen der GBM-Antikorper 
sind immunjluoreszenzmikroskopisch bzw. immunhi
stochemisch in den Nieren regelmaBig, meist auch 
im Lungengewebe nachweisbar. Die Alveolarraume 
sind von alteren und frischen Blutungen ausgefiillt, 
Siderophagen liegen auch im Interstitium, elastische 
Fasem konnen aufgesplittert und mit Eisen und Kalk 
inkrustiert sein (I> Abb. 6.39b). In manchen Hillen 
finden sich auch nur fokale Blutungen bei diffusem 
Alveolarschaden mit LungenCidem und hyalinen 
Membranen 37.58. 

Betroffen sind vorwiegend jiingere Manner. Die 
schubweise auftretenden, oft massiven Lungenblu-

tungen sind das fiihrende Symptom. Sie konnen 
schon vor einer manifesten Nierenerkrankung auf
treten und in schweren Hillen binnen Tagen bis 
Wochen zum Tode fiihren. Die A.tiologie ist weitge
hend unklar. Virusinfektionen, ggf. auch Infektio
nen mit {J-hamolysierenden Streptokokken, Einwir
kung fliichtiger Kohlenwasserstoffe werden als 
AuslOser diskutiert 10.86. 

• Idiopathische Lungenhamosiderose (diffuse Lun
genblutungen ohne Nephropathie und ohne nach
weisbare immunologische Abnormitat): Es ist un
kIar, ob diese auch als M. Ceelen 7,10,20 bekannte sel
tene Erkrankung als isolierte pulmonale Form des 
Goodpasture-Syndroms anzusehen ist oder zumin
dest eine ahnliche immunologische Pathogenese auf
weist. Betroffen sind vor aUem Kinder, beide Ge
schlechter in gleicher Haufigkeit. Der Verlauf geht 
meist iiber Jahre. Es kann zu einer massiven Sidero
se des Lungengewebes und stiirkeren Geriistfibrose, 
oft mit pulmonaler Hypertonie, kommen. 

• Diffuse Lungenblutungen mit Nephropathie ohne 
nachweisbare immunologische Ursache: Hierzu 
rechnen insbesondere die uramischen Lungenblu
tungen, die jedoch neben den Veranderungen einer 
"jibrinosen Alveolitis" mit massivem LungenCidem, 
hyalinen Membranen und netzartigen Fibrinab
scheidungen nicht regelmaBig auftreten 19. Als Ur
sache wird teils eine Aktivierung des Gerinnungs
systems 17 angenommen, teils die zusatzliche Be
deutung einer LinksherzinsuJfizienz mit intrapulmo
naler Blutstauung hervorgehoben 10. Bei den selte
nen Fallen in Zusammenhang mit rapidprogressi
ver Glomerulonephritis ist eine immunologische 
Ursache trotz fehlender Nachweisbarkeit wahr
scheinlich; haufig ist eine vorangehende respiratori
sche Infekti on zu eruieren 63. 

• Lungenblutungen bei Immunkomplex-Erkrankungen 
konnen, miissen aber nicht mit gleichzeitiger Nie
renerkrankung verbunden sein. Die Lungenblutun
gen sind, abgesehen gelegentlich yom M. Schon
lein-Henoch, meist nicht sehr ausgedehnt;es han
delt sich eher urn eine hiimorrhagische Alveolitis. 
Bei den sog. KoUagenosen (Erythematodes, Der
mato-, Polymyositis, rheumatoide Polyarthritis) ste
hen die Progressionen zur Lungenjibrose (I> 
S.637), bei den Immunkomplex-Vaskulitiden (M. 
Wegener u. a.) die Nekrosen und Granulomentwick
lung (I> S. 643) im Vordergrund. 

Differentialdiagnose. In 34 lungenbioptisch iiberpriif
ten Hillen diffuser Lungenblutung 77 konnte 30mal 
(48%) eine Kapillariitis nachgewiesen werden. Neben 
11 sicheren oder vermutlichen Fallen von M. Wege
ner wurden 4 kIassische FaIle von Goodpasture-Syn
drom, 5 "pulmonal-renale Syndrome", 2 Falle bei 
"idiopathischer Glomerulonephritis" und 4 faIle idio
pathischer Lungenhamosiderose diagnostiziert; die 
restlichen FaIle betrafen eine generalisierte nekrotisie
rende Arteriitis (3 mal), Erythematodes (2mal), rheu-



matoide bzw. juvenile seronegative rheumatoide Ar
thritis (je lmal). Eine aHein auf die Histologie der 
Lungenbiopsie gestiitzte Diagnose ist - mit Ausnah
me des M. Wegener - oft nicht moglich. Alle klini
schen, insbesondere serologischen Daten und Biop
sien aus anderen Regionen (Niere, Nasenschleimhaut, 
Haut) mtissen herangezogen werden, immunhistoche
mische und elektronenrnikroskopische Aufarbeitung 
ist oft erforderlich. 

Sonstige Formen von Lungenblutungen 64 

• Traumatische Blutungen konnen durch direktes 
Trauma (Thoraxkontusion, penetrierende Thoraxver
letzung, Lungenanspie}3ung bei Rippenbriichen) ent
stehen; sie sind bei Verletzungen der Pleura visceralis 
haufiger mit einem Pneumo- bzw. Hamopneumotho
rax verbunden. Bei schweren stumpfen Traumen 
kommt es haufiger auch zu inneren Zerreij3ungen mit 
ausgedehnten Einblutungen in das Lungengewebe, 
auch kommen durch Scherungskrii.fte Lappenabrisse 
vor. In anderen Hillen kann es nach Kontusionen 
auch ohne nennenswerte Gewebszerstorung zur Ent
wicklung eines hiimorrhagischen Odems, zu herdfor
migen Blutungen und schon innerhalb von 24 h zur 
sog. traumatischen Pneumonie kommen. Vereinzelt 
sind Hille von Verletzungen bei Pulmonaliskatheteri-
. b h' b 67 slerung esc ne en . 

• Barotraumen, hervorgerufen durch stoBartige 
DruckweHen, etwa bei Explosionen, fiihren zu in
neren Zerreij3ungen mit intraalveolaren Blutun
gen 30, nicht selten verbunden mit einer u. U. tOdli
chen, pulmonal ausgelosten Luftembolie. 

• Die sog. angioneurotischen Blutungen werden vor 
aHem bei zentralem Tod ("neurogene" Blutungen) 
und Erstickungsvorgangen ("hypoxische" Blutun
gen) ausgelOst. Sie sind meist punktformig bis 
kleinfleckig tiber die Pleura, oft gleichzeitig auch 
epikardial ausgebreitet, konnen aber auch groBer 
werden und konfluieren. 1m Lungengewebe findet 
man herdfOrmige intraalveoliire Blutungen. Die 
Blutungen werden meist als Folge von maximalen 
GefaBkonstriktionen und Ruptur ortlich blutiiber
fiiHter Kapillaren gedeutet 7. 

• Lungenblutungen treten auch im Gefolge allgemei
ner Blutgerinnungsstorungen auf. Sie sind eine 
haufige Komplikation und nicht selten Todesursa
che bei Leukosen 29, besonders der chronischen 
Myelose, aber auch bei Thrombozytopenien anderer 
Ursachen, bei Verbrauchskoagulopathie im Schock 
und bei medikamentoser Gerinnungshemmung. 

• Toxische Lungenblutungen kommen selten ausge
lOst durch Drogen, Z. B. Penicillamin, oder chemi
sche Stoffe, Z. B. TMA in der Plastikindustrie, vor, 
als infektios-toxischer Schaden steHen sie ein be
sonderes Charakteristikum bei akuter schwerer Vi
rusgrippe dar. 

• Lungenblutungen kommen schlieBlich bei Gewebs
zeifall mit Gefa}3arrosion zustande (Kavemen, Ab-
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szesse, Bronchiektasen, buHoses Emphysem, Tu
moren), wobei die Gro}3e des arrodierten Gefa}3es 
die Starke der Blutung bestimmt, die von Hiimo
ptysen bis zu mas siver Blutiiberschwemmung mit 
Tamponade des Tracheobronchialbaumes reichen 
kann. Dabei vorkommende Blutaspirationen erfol
gen meist in die Unterlappen, wo sie lobulare oder 
groBere infarktiihnliche intraalveolare Blutansamm
lungen, nicht selten gefolgt von Aspirationspneu
monie, hervorrufen . 

• Neuerdings werden auch Kaposi-Sarkome bei 
AIDS als Blutungsquelle beschrieben 61. 

LungengefaBerkrankungen 

Altersveranderungen 

Die mit zunehmendem Alter auftretenden arterioskle
rotischen Veriinderungen sind wesentlich weniger aus
gepriigt als im groBen Kreislauf. 

An den elastischen Gefa}3abschnitten kommt es zu 
einer miiBigen Ektasie, die Compliance nirnmt ab 62, 

atheromatose Ablagerungen sind nur gering und in
konstant entwickelt 43 • 

In den muskuliiren Gefa}3asten wird eine Intimafib
rose, in den Oberlappen starker als in den Unterlap
pen gefunden, wiihrend die Mediadicke sich nicht we
sentlich veriindert 72, 83 • 

Entzundliche GefaBerkrankungen 

1m Gegensatz zum groBen Kreislauf kommen primare 
isolierte arteriitische Prozesse in den Pulmonalarterien 
selten vor. Sie werden zum Formenkreis der immuno
logischen Erkrankungen gerechnet (Immunvaskuliti
den [> S.643) und treten hiiufiger gemeinsam mit 
gleichartigen Erkrankungen der Gef~iBe des groBen 
Kreislaufes auf. 1m Lungengewebe entwickeln sich 
oft granulomatose und nekrotisierende Prozesse. Spe
ziell der Kapillarbereich ist bei dem Goodpasture
Syndrom ([> S.606) betroffen. Auf der venosen Seite 
konnen entztindliche Veriinderungen bei der Venen
verschlu}3-l(rankheit ([> S. 612) eine Rolle spielen. 

Sekundar konnen die PulmonalgefiiBe lokal in ver
schiedene entztindliche Prozesse ihrer Umgebung ein
bezogen werden. 

GefaBveranderungen bei pulmonaler Hypertonie 

Durch ErhOhung der normal niedrigen Driicke im 
Lungenkreislauf kommt es zu charakteristischen Ge
faBveriinderungen, die denen des groBen Kreislaufes 
weitgehend iihnlich sind 7.10.38,48,50,64,82. Sie sind bei pri-
marer und sekundarer pulmonaler Hypertonie prinzi
pieH gleich, konnen aber bei letzterer durch den die 
Hypertonie auslOsenden ProzeB im Lungenparenchym 
zumal in den mehr peripheren Abschnitten modifiziert 
werden. 
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Pulmonalarterienhauptstomme. Hier liegt fetal ein 
aortenahnlicher muskuloelastischer Bautyp vor; dieser 
bleibt bei Herzfehlern erhalten, die von Geburt an mit 
einem erhohten Blutdruck einhergehen. In allen ande
ren Fallen ist der nach 112-1 Jahr eingetretene involu
tive Wandumbau mit kurzen, unterbrochenen und 
diinnen elastischen Lamellen ("adulter Typ ") bei ein
tretender pulmonaler Hypertonie nicht reversibel 42• Es 
kommt hier hauptsachlich zur Mediafibrose und Bil
dung von Atheromen. 

Elastische Pulmonalarterienoste. Sie entwickeln 
hauptsachlich atheromatose Polsterbildungen, die je
doch kaum je zu Ulzerationen oder Verkalkung kom
men. In der Media werden eine Hypertrophie der glat
ten Muskelfasem und vermehrte Einlagerung meta
chromatischer saurer Mukopolysaccharide beobachtet. 
Die Entwicklung dissezierender Aneurysmen ist ex
trem selten. 

Arterien vom muskuloren Bautyp. An diesen urn 
100-1000 11m wei ten Gefiillen werden die Hauptver
anderungen gefunden. Diese konnen in 6 verschie
dene Schweregrade eingeteilt werden 38, die auch z. B. 
fUr die operative Therapie von Herzfehlem und deren 
Prognose praktische Bedeutung haben; die Grade 4-6 
werden allerdings meist zu einem Schweregrad zu
sammengezogen 82. Nach der charakteristischen Lasion 
spricht man auch von plexogenetischer Arteriopa
thie 48.82 . 
• Grad 1: Mediahypertrophie bis iiber 25% der Ge

faBweite; keine direkte Korrelation mit dem Arteri
endruck. 

• Grad 2: 1 +zellulare Intimaproliferation durch 
langsgestellte Zellen, die nach elektronenmikrosko
pischen 75 und immunhistochemischen 47 Untersu
chungen von glatten Muskelzellen bzw. vasoforma
tiven Reservezellen abgeleitet werden (subintimale 
Liingsmuskularisation); dazwischen entwickeln 
sich Kollagenfasem und gelegentlich elastische Fa
sem; auch in Organisation stehende Thromben 
werden nicht selten gefunden. Es kann zu starken 
Lichtungseinengungen kommen. 

• Grad 3 = 2+Intimafibrose, die das iibliche histolo
gische Bild bietet (Abb. 6.26 b, c). 

• Grade 4-6 = 3 +dilatative und/oder fibrinoide Ne
krosen bzw. nekrotisierende Arteriitis. Ais dilatative 
Lasionen kommen in den kleinen muskularen Arte
rien v. a. bei primar-pulmonaler Hypertonie die 
sog. plexiformen Liisionen 69. 74 als aneurysmatische 
Ausbuchtungen mit diinner Wand aus einschichtiger 
Elastika und sparlicher Muskulatur vor, die haufig 
mit organisierten Thromben angefUllt sind 
(Abb. 6.26 d); die venenartigen Zweige gehen proxi
mal von Verschliissen als kollaterale Kanalchen von 
der muskularen Arterie ab, sie ahneln den angioma
toiden Lasionen, die besonders bei Ventrikelseptum
defekten vorkommen sollen und aus Gruppen dila
tierter diinnwandiger GefaBe bestehen, die von ei-

ner gemeinsamen elastischen Lamelle umschlossen 
sein konnen. Fibrinoide Nekrosen und nekrotisieren
de Arteriitis treten wie im groBen Kreislauf V. a. bei 
sehr hohen Driicken und besonders nach schnellen 
Druckanstiegen auf40; mit der Nekrose kann es zur 
Proliferation vasoformativer Reservezellen kom
men, die moglicherweise bei der Bildung der plexi
formen und angiomatoiden Lasionen eine Rolle 
spielen. 

Arteriolen. Diese GefaBe, die keine echte Media ha
ben, konnen bei pulmonaler Hypertonie durch Hyper
trophie und Hyperplasie der Muskelfasern eine durch
gangige regelrechte muskulare Media zwischen einer 
inneren und aujJeren elastischen Lamelle entwickeln 
und dann sehr ahnliche Wandschaden wie die musku
laren Arterien erleiden (Abb. 6.26c). 

Embolie und Infarkt 

AI<, CNC!' na hgc chait Ie. Kapillargcbicl sind die 
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Thromboembolie 

Epidemiologie. Die haufigste Form der Embolie ist 
die Embolisation von Thrombusmaterial48.55.64.73a. Ob
duktionsbeobachtungen geben im allgemeinen eine 
Haufigkeit von 10-15%, bei Fallen chronischer Her
zinsuffizienz bis urn 30% an, wovon wiederum 40% 
als Todesursache zu werten sind. Sehr sorgfaltige Un
tersuchungen 65 kommen auf eine Haufigkeit von 
51,7%, auch findet man bei genauerer Untersuchung 
oft vollstandig organisierte Thrombusreste, besonders 
in der Peripherie der Pulmonalarterien, in Fallen, bei 
den en zum Zeitpunkt des Todes eine aktuelle Lungen
embolie keine Rolle gespielt hat. 

Prodisponierende Faktoren. Hierzu zahlen hoheres 
Alter, Fettleibigkeit, Herz-Kreislauf-Erkrankungen und 
korperliche Inaktivierung. Eine Klimaabhangigkeit 
wird diskutiert 64 • Eine erhohte Thromboembolierate 
wird bei oraler Kontrazeption, besonders in Verbin
dung mit Rauchen, beobachtet 79. Trager der Blutgrup
pe 0 sind weniger betroffen 76. 

Die klinische Diagnose 733 ist schwierig und wird 
sowohl in positiven wie negativen Fallen haufig ver
fehlt. Die Peifusionsszintigraphie ist besonders niitz
lich. 

Emboliequelle, Formen, Differentialdiagnose. Quel
Ie der Embolien sind ganz iiberwiegend die Bein- und 



Beckenvenen. In neuerer Zeit kommen als Folge der 
verrnehrt angewandten Katheter- und Infusionsteehni
ken auch Venen des Hals- und Armbereiches in Be
tracht. Anderungen des Venendruckes (Aufstehen 
nach Hingerem Liegen, Defcikation) begtinstigen die 
AblOsung und Embolisation der Thromben. 

1/1 "iiltfiRS(ell ~ind Venchlii.I.ll' miltlerer ulld klei· 
Ill'r LUIlr:ellartericlliiJIe, dIe mcist au Thmlllbo· 
\t'll del' l~ldell- /fIu1 Heillell Bcc kell\'ellell lam
m n 

Dijferentialdiagnostisch sind die Emboli gegen die 
glatten, elastischen postmortalen Blutgerinnsel und 
brockeligen Cruormassen abzugrenzen, was bisweilen 
bei den uneroffnet expandiert-fixierten Lungen 
schwierig sein kann. 

Formen. Das Kaliber der thrombosierten Vene be
stimmt die GroBe des embolisierten Bezirkes in der 
Lunge. Uingere Thromben konnen sich aufknaueln 
oder werden auf einem Verzweigungsspom reitend 
aufgefunden. 
• Die Julminante Lungenembolie ist besonders mas

siv, beide Pulmonalishauptstamme konnen verlegt 
sein, so daB es zu einem "blitzartigen" Tod kommt. 

• Als priimonitorische Embolie wird eine kleine Em
bolie bezeichnet, die einige Zeit vor einer massiven 
Embolie eintritt und bei rechtzeitigem Erkennen 
therapeutische Eingriffsmoglichkeiten veranlassen 
kann. 

• Die protrahierte Lungenembolie kann sich tiber 
Wochen, Monate, ja Jahre hinziehen; sie ist Ursa
che einer pulmonalen Hypertonie mit Cor pulmo
nale und wird nicht ganz selten klinisch als 
"Wanderpneumonie mit zunehmender Herzinsuffi
zienz" gedeutet. 

• Als Mikroembolien werden Versehliisse lobularer 
oder terminaler Arte11en und Arteriolen bezeichnet, 
die nicht mit einer Infarzierung einhergehen. 

Verlauf. Die embolisierten Thromben verkleben schon 
nach Stunden mit der GefaBwand, sie schrumpfen 
und werden alsbald zunachst von Fibrin, dann von pro
liferierendem Endothel tiberkleidet und etwa yom 4. 
Tage an durch Granulationsgewebe aufgesehlossen 
und organisiert. Oft bleiben schlieBlich nur noch 
strangfOrmige oder strickleiterartige Reste auf der Arte
rienwand (Abb. 6.27 c); in anderen Fallen mit vollstan
digem VerschluB resultiert eine siebartige Rekanalisati
on verschlossener Arterien. Auf Emboli konnen sich 
Stagnationsthromben aufpfropfen und damit das betrof
fene Lungengebiet vergroBem. 
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Lungeninfarkt 
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Aniimische Infarkte sind selten, konnen aber bei In
farktnekrose vorgetauscht werden. Beobachtungen 
von Verschltissen groBerer Pulmonalarterienaste ohne 
Infarkt, bei denen das Lungengewebe durch die Bron
chialzirkulation voll erhalten wird, kommen haufiger 
vor66. 

Die Entstehung eines typischen hiimorrhagischen 
Infarktes wird mit 45-60% aller Lungenembolien ange
geben 64. Er tritt besonders bei Verschliissen mittlerer 
bis kleinerer Arterienaste auf und wird durch eine pra
existente Blutstauung irn venosen Schenkel des Lun
genkreislaufes begtinstigt, die eine ausreichende Ersatz
durchblutung tiber bronchopulmonale Anastomosen 51 

behindert. Der rechte Unterlappen ist am haufigsten 
betroffen, ofter findet man einen Befall mehrerer Lap
pen (irn Durchschnitt 1,6 34). Das Vollbild des hiimor
rhagischen Lungeninfarktes ist nach 2-4 Tagen er
reicht 78. 

Morphologie, Verlauf 
• Der akute hiimorrhagische Lungeninfarkt ist keilfor

mig mit der Basis an der Pleura und dem verschlos
senen Pulmonalarterienast in der zum Hilus weisen
den Spitze; das Lungengewebe ist dunkelrot und fest 
(Abb. 6.27 a), die Pleura dureh Fibrinabscheidung 
getriibt, nicht selten besteht auch ein PleuraerguB. 
Die Grenzen sind scharf, meist von Septen gebil
det. Die Alveolarraume sind mit Erythrozyten prall 
geftillt. Das Sputum wird hamorrhagisch. Frische In
farkte konnen mit Restitutio ad integrum resorbiert 
werden. 

• Subakute . und chronische Infarkte verfallen der 
Nekrose, das infarzierte Gewebe wird blaB, auf der 
Schnittflache graugelblich (Abb. 6.27b). Etwa von 
der 2. Woche an beginnt von dem hamorrhagischen 
Randsaum ausgehend die Organisation, die bis zu 
einer kleinen, leicht keilfOrmigen, unter die Pleura 
eingezogenen Narbe fuhren kann, in der oft noch 
Hiimosiderin naehweisbar ist. 

• Infarktpneumonien konnen sich im infarzierten Be
reich entwickeln oder haufiger in der Infarktuinge
bung und zwischen multiplen Infarkten entstehen. 

• Infarkte konnen auch sequestriert und abgehustet 
werden, wodurch eine Infarktkaverne entsteht, de
ren Wand von dem Granulationsgewebssaum gebil
det wird; sekundare Infektion der Hohle mit Lun
genabszeB oder Gangran kann weitere Folge sein. 
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Abb. 6.27a-d. Thromboembolie. a Frischer keilfOrmiger hiimor
rhagischer Lungeninfarkt in einem Subsegment. b Alterer seque
strierter aniimischer Lungeninfarkt (Samrnlung Giese). 
c "Strickieiterarterie" nach alter organisierter und rekanalisierter 

• Septische Lungeninfarkte entstehen durch Emboli
sation von bakteriell inJiziertem Thrombusmaterial. 
Sie konnen multipel und klein sein (Endocarditis 
u1ceropolyposa, Embolien aus Dekubitus), aber 
auch solitar entstehen (septische Thrombose) und 
eitrig einschmelzende Infarkte bilden, die stets von 
einer Jibrinos-eitrigen Pleuritis, nicht selten von ei
nem Pyo- und Pyopneumothorax begleitet sind. 
Bakterien sind meist in Massen aufzufinden. Septi
sche Kapillarembolien bestehen fast nur aus Bakte
rienrasen. 

Sonstige Embolien 

Auch fur zahlreiche anderweitige, in den Kreislauf 
gelangte, korpuskulare Materialien stellen die Lungen
kapillaren das Abfangfilter dar. Hierzu gehoren auch 
mancherlei Fremdstoffpartikel, die durch intra venose 
Injektionen oder Infusionen eingebracht werden 64 . 

Fettembolie. Sie entsteht in der Regel traumatisch; 
Ausgangspunkt sind meist multiple Frakturen, beson-

Lungenembolie. d Zu Lebzeiten nachgewiesenes arteriovenoses 
Aneurysma im Lappenspalt, darin ein frei flottierender ausge
laugter alter Thrombus 

ders der groBen Rohrenknochen, ausgedehntere Quet
schungen des subkutanen Fettgewebes, auch Trauma
tisierung einer Fettleber. 

Die Fetteinschwemmung erfolgt protrahiert iiber 
Stunden, Mengen bis etwa 109 bleiben meist ohne 
wesentliche Folgen. Das Fett fangt sich in den Lun
genkapillaren und ist in Form homogener verzweigter 
oder netzformiger Kapillarausgiisse in der Sudanfar
bung oder am frischen Gewebsschnitt nach Zusatz 
von 5%iger Kalilauge nachweisbar. 1m Lungengewe
be entstehen Odem, herdformige Blutungen und Be
liiftungsstorungen. Meist besteht zugleich ein Schock
zustand mit Verbrauchskoagulopathie, so daB auch die 
Herkunft aus einer Kapillarvedegung durch Deemul
gierung von Transportfett diskutiert wird 73. Bei sehr 
groBen Fettmengen, nach Besserung der Herz-Kreis
lauf-Funktion, ggf. auch bei offenem Foramen ovale, 
kann es, nach einer kurzen Latenz gewissermaBen im 
zweiten Zuge, zu dem klinischen Fettemboliesyndrom 
kommen, das besonders durch zerebrale St6rungen 
gekennzeichnet ist. Morphologisch ist dann eine arte
rielle Fettembolie in Organen des groBen Kreislaufes 



nachweisbar, besonders in den Nieren und im Gehim, 
hier oft in Form einer Purpura cerebri. 
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Luftembolie. Hier kann die Lunge Eifolgsorgan, aber 
auch QueUe der Luftembolie sein. 

Die Luftembolie der Lunge entsteht durch Eintritt 
von Luft in das Venensystem, z. B. bei Operationen 
im Halsbereich oder in Venen der uterinen Plazentar
haftflache, besonders bei artefiziellem Abort. 

Die ins Kapillargebiet eingeschwemrnten Luftblas
chen werden von Leukozyten und Thrombozyten um
geben, oft mit nachfolgender Diapedeseblutung; die 
Luft diffundiert in die Alveolen. Bei den tOdlichen 
Fallen groBerer Luftembolie komrnt es zur Schaum
bildung im rechten Herzen, die den Lungenkreislauf 
unterbricht. Der Nachweis ist durch Einstich der rech
ten Herzkammer in dem mit Wasser aufgefilliten Herz
beutel zu fuhren. 

Luftembolien aus der Lunge komrnen bei inneren 
LungenzerreifJungen durch DruckstojJweUen bei Ex
plosionen u. a. zustande, stellen aber auch eine Kom
plikation bei der Anlage eines kiinstlichen Pneumo
thorax dar. Sie fuhren - ebenso wie eine Luftembolie 
durch die Lunge - zu Luftembolien im grojJen Kreis
lauf, auch hier mit dem Hauptsymptom einer Purpura 
cerebri. 

Fruchtwasserembolien. Sie entstehen durch Einpres
sung von Fruchtwasser wahrend oder nach der Ge
burt in die Venen der Uteruswand und konnen zum 
akuten Schocktod fuhren. Sie sind durch den Nach
weis von Fruchtwasserbestandteilen (Lanugohaare, 
Plattenepithelien, Talg) in den Lungenkapillaren zu 
diagnostizieren. 

Zellembolien 
• Tumorzellen: Die groBte Bedeutung komrnt der Tu

morzellverschleppung zu. Tumorzellkomplexe ver
kleben zusamrnen mit Fibrin und Thrombozyten 
mit der GefaBwand. Oer groBte Teil geht zugrunde, 
woraus kleine GefaBwandnarben entstehen konnen; 
andere konnen zu Metastasen heranwachsen. In ei
ner Untersuchungsserie von 21 Fallen tumor
thrombotischer Mikroangiopathie mit pulmonaler 
Hypertonie 44 lagen 19mal Adenokarzinome, davon 
11 Magenkarzinome, als Primartumor vor. 

• Megakaryozyten: Besonders im Schock konnen aus 
dem Knochenmark ausgeschwemrnte Megakaryo
zyten in den Lungenkapillaren hangen bleiben. 

• Knochenmarksembolien komrnen nach Reanimati
on zustande. 

• Leber- und Gehimzellen: Nach schwerem Trauma 
komrnen Leberzell- oder Himsubstanzembolien vor. 

Kreislaufstorungen 611 

Abb. 6.28. Fremdkorperembolie bei i.v. spritzendem 50jahr. 
Drogensiichtigen ("Fixerlunge"). H.E. leicht anpolarisiert, 10:1 

Fremdkorperembolien. Sie stammen v. a. aus intrave
nasen Injektionen (feine Glassplitter von den Ampul
len, Kristalle, Gazeteilchen) und konnen granuloma
tOse Fremdkorperreaktionen auslOsen. Anderweitige 
Verunreinigungen werden v. a. bei siichtigen Fixem 
gefunden, die mit unloslichen Ballaststoffen versetzte 
Orogen (Starke, Talkum) benutzen und die Injektio
nen ohne besondere VorsichtsmaBregeln vomehmen 46 

(Abb. 6.28); bei ihnen kann es sogar zur Entwicklung 
einer pulmonalen Hypertonie mit Cor pulmonale 
komrnen. 

Parasitenembolien. Sie komrnen bei Wurmerkran
kungen vor 25 , die groBte Bedeutung hat die Schistoso
miasis (Bilharziose). Bei Echinokokkuszysten 70 kann 
eine massive Embolie akut zum Tode fuhren; bei 
rezidivierenden Embolien entwickelt sich eine pulmo
nale Hypertonie mit Cor pulmonale. 

Pulmonale Hypertonie 

Primare pulmonaleHypertonie 

gensall lum gr Ben Krci lauf. in clem elwa 
( cler H pert nic aile ali logisch ungekHirt 

, ind. hand Il ,i h im Lungenkreislaur /a,H im-
Iller Lilli \ekllluliire H~pe,./(1"jell. e/iijJW!riillde 
nll/gell [> . 607. 

• Primare (essen tie lie, idiopathische) pulmonale Hy
pertonien (primare Pulmonalsklerose, M. Ayerza) 
sind sehr selten. Manche von ihnen scheinen medi
kamentOs ausgelOst werden zu konnen, wie die 
durch Appetitziigler (Aminorex) hervorgerufene Er
krankungswelle gezeigt hat 31, 32,52, 59. 1m Tierversuch 
wurden Alkaloide wie Monokrotalin und Fulvin als 
wirksam nachgewiesen 4 . Neuerdings werden Zu
sammenhange mit einer HN-Infektion (Infektion 
des Endothels) diskutiert 61 • Nach der jiingst erfolg-
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ten Zulasung der "Diiitpille" Redux (Fenflur
amine + Phentennine, "fen/phem") in den USA 
wird befiirchtet, daB es zu einem neuerlichen An
stieg der bei 1-2 FaIlelMillion Einwohner liegen
den Erkrankungsrate urn das 20--30fache kommen 
konnte. 

• Viele FaIle angeblicher primlirer pulmonaler Hyper
tonie erweisen sich als lediglich "klinisch unerkliir
liche" Hypertonien 84; morphologisch werden 
stumme rezidivierende Thromboembolien (oder son
stige ZeIl- oder Fremdkorperembolien, [> S.610) 
oder eine Venenverschluj3-Krankheit (s. unten) ge
funden. 

Sekundare pulmonale Hypertonien 

Die sekundliren pulmonalen Hypertonien beruhen auf 
krankhaften Veriinderungen der Lungen oder ihrer 
Gefiij3e, auf Kreislaufstorungen mit erhOhten Blutvolu
mina oder auf Storungen des Blutabstromes aus den 
Lungen. 

Sie sind also erworben, wobei die yom Zeitpunkt 
der Geburt an bestehenden FaIle bei Herzfehlem und 
bei Hohenbewohnem eine Ausnahrne bilden, weil bei 
ihnen die physiologischen postpartalen involutiven 
GefaBveranderungen nicht erst eintreten, sondem der 
fetale Status im wesentlichen beibehalten wird. 

Prakapillare und kapillare Formen. Die Vorgange, 
die im einzelnen zur pulmonalen Hypertonie fii.hren, 
sind bei den verschiedenen Erkrankungen angefiihrt. 
Kurz zusammengefaBt kann man sie in folgende 
Gruppen einteilen: 
• Restriktive Perfusionsstorungen kommen durch Re

duktion des Lungengefiij3bettes (Operationen, Lun
genfibrosen, manche Emphysernformen oder narbi
ge Parenchymerkrankungen) zustande. 

• Obstruktive Perfusionsstorungen werden in erster 
Linie durch Lungenembolien oder entziindliche Ge
fiij3erkrankungen, gelegentlich auch durch Ver
schluj3 groj3erer Gefiij3stiimme infolge iibergreifen
der Vemarbung hervorgerufen ([> Abb. 6.26e). 

• Hypervoliimische Perfusionsstorungen (" Volu-
menhochdruck") kommen v. a. bei Herifehlern mit 
Links-rechts-Shunt, bei Aneurysmen oder der sog. 
Aortalisation des Lungenkreislaufes im Zuge ent
ziindlicher Lungen- und Pleuraerkrankungen vor. 

• Ventilatorisch ausgelOste (auch als hypoxisch be
zeichnete) Perfusionsstorungen sind in ihrer Be
deutung Z. T. noch umstritten, jedenfalls in dem 
MaBe als sie regulativ-reflektorisch ausgelost wer
den (von Euler-Liljestrand-Reflex) und somit der 
direkten morphologischen Beurteilung entzogen 
sind. Ais Ursache wird eine alveoliire Hypoxie an
gesehen, die zu einer Vasokonstriktion in der End
strombahn fiihrt 23,24,88. Die Hypoxie kann global 
durch einen venninderten Sauerstoffgehalt der 
Aternluft bedingt sein ("physiologische pulmonale 
Hypertonie" der Andenbewohner 41 ), durch Storun-

gen des neuralen Atemantriebes (z. B. Pickwick
Syndrom) ausge16st sein, am hliufigsten wird sie 
aber durch ventilatorische Verteilungsstorungen 
oder globale alveoliire Hypoventilation bei den ver
schiedensten Lungenerkrankungen mit obstrukti
yen, aber auch restriktiven Ventilationsstorungen 
hervorgerufen. Besonders in der letzten Gruppe 
stellt der Befund sekundiir-posthypertonischer 
Schiiden an den Lungengefiij3en und eines chroni
schen Cor pulmonale (kardio-respiratorische Insuf
fizienz) den deutlichsten morphologischen Hinweis 
auf das Vorliegen wesentlicher Storungen der respi
ratorischen Funktion dar. 

Postkapillare (venose) Form. Die Widerstandszone 
liegt hier im venosen Schenkel; es handelt sich urn 
eine kongestive pulmonale Hypertonie. 
• Die wichtigste und haufigste Form ist die chronische 

Lungenstauung bei Herzerkrankungen ([> S. 604), 
Z. B. Mitralstenose, bei chronischer Linksherzinsuffi
zienz infolge Herzinfarkt, postmyokarditisch oder 
bei dekompensierter Hypertonie, seltener bei Aor
tenvitien, die durch Hypertrophie des linksventriku
lliren Myokard langer kompensiert bleiben. Hierbei 
wird durch die Erhohung der Drucke irn linken Vor
hof das gesamte Druckniveau im Lungenkreislauf 
angehoben . 

• Verschluj3krankheit der Pulmonalvenen ("pulmo
nary veno-occlusive disease"): Hier ist die links
ventrikullire Funktion nicht gestOrt. Es liegt eine zu 
Lichtungsobliterationen fiihrende Erkrankung be
sonders im Bereich der kleinen Venen und Venolen 
vor 39,48,81,85. Betroffen sind V. a. Kinder und Junge 
Erwachsene, bei letzteren mit leichtem Uberwiegen 
der Manner. 

Klinisch besteht eine postkapilliire pulmonale 
Hypertonie, rontgenologisch ergibt sich das Bild 
eines Lungenodems oder eine Stauungslunge. Die 
Diagnosesicherung ist oft nur durch eine Lungen
biopsie zu erreichen. 

Ais Ursache werden Virusinfekte und toxische 
Agenzien, speziell bei Chemotherapie, angenom
men, so daB wohl am ehesten ein polyatiologisch 
ausgelostes Syndrom vorliegt 4,lO,81. 

Morphologisch kann die Lunge eine braune In
duration mit hlimosiderinhaltigen Narbenherden 
aufweisen. Vor allem die kleinen Pulmonalvenen 
sind partiell oder total verschlossen, die zufiihren
den Venolen stark erweitert. Die groj3en Vene
nstiimme sind gewohnlich frei. Man findet Oblite
ration durch leicht basophiles Bindegewebe mit 
einzelnen elastischen Fasem, teils durch Bindege
websziige gekammerte GefiiBlichtungen, oft auch 
in Organisation stehende Thromben. An den Pul
monalarterien werden oft ebenfalls Schaden wie 
Intimafibrose, Mediahypertrophie, aber auch fri
sche Thromben, Obliterationen und Rekanalisation, 
selten auch fibrinoide Nekrosen gefunden, die zu" 
mindest teilweise auf den gleichen ProzeB zuruck-



zufiihren sein durften, teils wohl auch als posthy
pertonische Schaden zu deuten sind. 

Die Prognose ist schlecht. 

Cor pulmonale 

Chronisches Cor pulmonale 

i . e Ilerlcrkrankung lSI die IIpta ///IRs/onll de.\ 
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Das chronische Cor pulmonale ist definiert als "eine 
Rechtsherzhypertrophie, hervorgerufen durch eine Er
krankung der Lungen einschliej3lich ihrer Gefiij3e 
bzw. "als Folge von Erkrankungen, welche die Funk
tion undloder Struktur der Lungen stOren, mit Aus
nahme derjenigen StOrungen, die durch primare Er
krankung des linken Herzens oder durch Herzfehler 
hervorgerufen werden 6,7.48.49.73a.87. 

Die Atiologie des chronischen Cor pulmonale ist 
identisch mit der der pulmonalen Hypertonie (I> S. 
611). Eine exakte Diagnose verlangt eine getrennte 
Wiigung der Muskelmassen der linken und rechten 
Herzkammer 27,49, wobei sich die getrennte Wagung 
der jeweils freien muskularen Anteile der linken und 
rechten Herzkammer sowie des Septums als beson
ders praktikabel erwiesen hat. 

Akutes Cor pulmonale 

Diese klinisch definierte Krankheit ist morphologisch 
lediglich durch eine akute starke Dilatation der rech
ten Herzkammer, ofter mit Abblassung und mikrosko
pischem Nachweis frischer Muskelfaseruntergange, 
gekennzeichnet. 

Das subakute Cor pulmonale zeigt in erster Linie 
ebenfalls eine Dilatation, mikroskopisch z. T. nicht 
mehr frische Muskelfaserschaden und beginnende Hy
pertrophie; es wird am ehesten bei protrahierter Lun
genembolie gefunden. 
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Lungenodem, Atemnotsyndrome 

Lymphstromung und LymphgefaBsystem. Die 
Durchspiilung des Lungengewebes erfolgt im End
strombahnbereich (Arteriolen unter 100 ~m Durch
messer, Kapillaren, Venolen). Der extravaskuliire Bin
degewebsraum ist im diinnen Teil der Alveolarwiinde 
auf einen minimalen Spaltraum zwischen den fusio
nierten Basalmembranen beschriinkt; im "dicken" Teil 
verbreitert er sich auf etwa 1 ~m und wird von ein
zelnen Faserstrukturen durchzogen. Der extraalveoHire 
Bindegewebsraum steht hiermit in kontinuierlichem 
Zusammenhang. Er ist besonders peribronchiolo-vasal 
und in den Lobularsepten entwickelt und wird von 
LymphgefaBen drainiert, deren zentripetale Stro
mungsrichtung durch Klappen gewahrleistet wird. 

Die Filtrationsrate 22,53 wird durch die Dijferenz 
zwischen hydrostatischem Druck in den Kapillaren 
und im interstitiellen Raum einerseits, der entgegenge
setzten Differenz der onkotischen Driicke andererseits, 
auBerdem durch die Permeabilitiit der GeJiij3wand be
stimmt, fiir die man bei erhohtem hydrostatischem 
Druck moglicherweise erweiterungsfahige "Poren" 
postuliert 54. Der hydrostatische intravasale Druck 
wird wesentlich von der Herzaktion bestimmt. Der in
terstitielle Druck wird wesentlich von der Oberfla
chenspannung und Surfactantaktivitat im Alveolar
raum beeinfluBt 45 • 

1m Rcgclfall fOhn das Zu,ammcnwirk nailer 
KraflC IU clI1em Flii ,nigJ..ei/WlIl,wmm all! der ar
teriellel/ elle. ahrend auf der l 'ellii\ell £lite tier 
RilcK.\fmm ubcrwlcgt. IC r . tliehe Flu slgkcil 
wird Utler da ymphgc <i6systcm abgclellcL cr 
Lrmpll\l/TJm (111 ,\ difr LUlIg<, ~ ird b'lIn Mens hen 
auf el a 20 mllh mil einem Prolcingchalt on 
4 gq. ges haUl .... ic Re.lel1'C'kapcritiit der 
LVII/plle/ralllage' ist vennutlteh gr B. 

Lungenodem 

Atiologie, Pathogenese. Es ergeben sich mehrere 
grundlegend unterschiedliche Ursachen fiir die Entste
hung eines Lungenodems: 
• Erhohung der transkapilliiren Druckdijferenz durch 

1. Steigerung des intrakapilliiren Druckes = hiimo
dynamisches adem (z. B. bei Linksherzversagen) 
oder 2. auch durch Erniedrigung des interstitiellen 
Druckniveaus (z. B. durch erhohte Oberflachen
spannungskrafte infolge mangelnder Surfacatantak
tivitat), 

• Kapillarmembranschiidigung (z. B. durch toxische 
Gase); dieses sog. Permeabilitiitsodem ist after in
folge Erythrozytendiapedese auch hamorrhagisch, 

• Blockade des LymphgeJiij3systems (z. B. durch Tu
mor), meist verbunden mit einem PleuraerguB= 
lymphatisches adem. 

Lungenodem, Atemnotsyndrome 615 

Ais Grenzwert zum adem werden 4-5 ml extravasku
lares Wasser / g blutfreies Trockengewebe angenom
men 46• 

Die Odemfliissigkeit sammelt sich zunachst in den 
dickeren Anteilen der Alveolarwiinde und in den inter
stitiellen Bindegewebsriiumen an (Abb. 6.29 a). Man 
schatzt die Kapazitiit dieses Raumes auf etwa 500 ml. 
Erst spater werden die Alveolarraume iiberschwemmt 
(Abb. 6.29 b). Art und Ort des Fliissigkeitsaustrittes 
sind nicht eindeutig gekliirt 29.31. 

Unter den Funktionsstorungen steht die Minderung 
der Dijfusionskapazitiit (Verlangerung der Transfer
strecke durch interstitielles adem, in den spaten Pha
sen Blockade der Alveolarraume) im Vordergrund. 
Storungen der Ventilationsmechanik (verminderte 
Compliance, Tendenz zur Atelektase) konnen durch 
Zunahme der Oberflachenspannungskrafte infolge Ab
schwemmung und/oder Inaktivierung des Surfactant 
auftreten. 

KlassiFikation der lungenodeme. Das ungcn
.. dem gchon IU dcn IIiiujig.lfell bduJ..uolI.lbe!ulI
elell; cine unter ehiedltehcn 'onnen rcsullicrcn 
aus ein'r lorung der Krafte. dllreh dercn Zu, am
menwirken da~ lIngengcwc e normaJerweic;e 
odemfrci gchahen wird. 

Hamodynamisches adem bei linksherzinsuffizienz. 
Dies ist die hiiufigste Form des adems. Dieses kar
diogene adem beruht auf einer intrakapillaren Druck
steigerung mit verrnehrtem Fliissigkeitsausstrom bis 
zur Uberschreitung der Lymphdrainagereserve. Es ist 
die wesentliche Stbrung bei der akuten Stauungslunge 
(I> S.604) und ist nach Behebung der Herzinsuffizi
enz im allgemeinen rasch reversibel. 
• Eine Erhohung der transmuralen Druckdifferenz 

spielt auch bei anderen Formen einer venosen Ab
fiuj3behinderung (VenenverschluBkrankheit, I> 
S. 612, Mediastinaltumor u. a.) eine Rolle, weniger 
wohl bei dem sog. Uberwiisserungsodem, zu dem 
auch ein Alveolarwandschaden beitragen durfte, 
sofem nicht die Infusionstherapie uberhaupt erst 
bei schon bestehender Schocklunge begonnen wur
de 34. 

• Bei akuter Atelektase wird eine erhohte transmura
Ie Druckdifferenz durch die Emiedrigung des extra
vaskularen interstitiellen Druckes wirksam. 

• Die Permeabilitiitsodeme durch Kapillarwandscha
digung haben grundsiitzlich eine schlechtere Pro
gnose als die reinen hamodynamischen Odeme, 
wei I es durch die Leckagen in den Kapillarwanden 
zu EiweiB- und Zellaustritt und in deren Gefolge 
zu weitergehenden Schaden an den Alveolarwan
den und am Alveolarepithel sowie zu Mikrozirku
lationsstorungen kommen kann. Es entwickeln sich 
dann schwere lebensgeJiihrliche Symptome, die un
ter dem Begriff des Atemnotsyndroms ("acute re-
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Abb. 6.29a-c. KreislaufsWrungen. a LungenOdem, prall gefiillte 
Lymphbahnen und SeptenOdem bei Autblick auf die Pleura 
(Sammlung Giese). b Lungenodem: Ausfiillung der Alveolar
riiume mit Odemfiiissigkeit, durch Surfactant stabilisierte Luft
blasen in der Odemfiiissigkeit. H.E. 150: I. c Chronische Stau
ungslunge mit sog. Herzfehlerzellen (=mit Hiimosiderin belade
nen Makrophagen), Berlinerblau-Reaktion. 560: I 

spiratory distress syndrome", ARDS, "acute alveo
lar damage", AAD) zusamrnengefaBt werden (s. 
unten). 

• Aber auch bei anderen Formen des Lungenodems 
liegt ofter eine Kombination beider StOrungsfor
men vor. Bei dem uriimischen Odem kann eine hii-

modynamische Komponente durch Linksherzinsuf
fizienz bei renaIer Hypertonie bestehen, doch wei
sen die intraaIveolare Fibrinabscheidung und Ery
throdiapedese u. a. auf einen toxischen Kapillar
wandschaden hin ; die symrnetrische beiderseitige 
perihilare "Schrnetterlingsfigur" im Rontgenbild 
wird mit dem massiven interstitiellen Odem in dem 
hier reichlicheren peribroncho-vasaIen Bindegewe
be erklart. Das Odem bei zentralen Regulationssto
rungen (Schadel-Him-Trauma, gesteigerter Him
druck, Himtumoren) wird in erster Linie als hiimo
dynamisch infolge einer Blutiiberladung des Lun
genkreislaufes durch massiv erhohte adrenerge Ak
tivitiit gedeutet, doch findet man auch dabei des of
teren Erythrodiapedese. 

Sonderformen des lungenodems 
• Das Lungenodem bei Heroiniiberdosierung ist 

durch einen besonders hohen EiweiBanteil gekenn
zeichnet 35; seine Genese ist noch unkIar, angenom
men wird u. a. eine Einwirkung auf den Hypothala
mus, auch weist das bei Todesfiillen hiiufig beob
achtete schwere HimOdem auf Zusamrnenhiinge 
mit dem Odem bei zentralen RegulationssWrungen 
hin4. 

• Das akute Hohenodem befiillt nichtakklimatisierte 
gesunde Personen, die in Hohen um 3500-4000 m 
aufsteigen, kann aber auch Hohenbewohner nach 
Aufenthalten auf SeehOhe befallen (z. B. Andenbe
wohner). Die Pathogenese ist nicht ausreichend ge
kIart, zumal die reflektorische pulmonale Hyperto
nie bei Hypoxie nicht mit erhohtem Druck in den 
Kapillaren und Venen einhergeht 58. Es soIl zur Bil
dung subendothelialer Vesikel in den Kapillaren 
komrnen, die zu ortlicher Drucksteigerung in den 
Kapillaren und Venolen fuhren konnten 28 . 

Atemnotsyndrome 

Definition. Iller lemn lSyndrom erden Zu 
.,lande re, pir.llorischcr In um/ienl cr,tandell. die 
durch c:hildigllllg der lI/ve%·kllpilliiren Mem
bran ent.,lchcll . ie .,ind cill W ~enllich . ache 
von Morbiditat und M rtali!at schwerkranker Pa
tient n. k "nnen a r auch /u r ungengesund 
hefallen. Klilll che ymptome , ind Dy.\'- und TlI 
clnpl1oe. Hypoxiilllie, emielingle LlIlIgencom
"lieJllef! und dijfll\e pulmollule IlIfillralf!. 

Es handelt sich urn eine Gruppe von Erkrankungen 
unterschiedlicher Atiologie, aber mit einem trotz un
terschiedlicher AuslOsung relativ gleichartigen Ver
lauj' 5, 19,40,44,45.59 . 

Pneumonische Komplikationen sind hiiufig 25, 33, bei 
Uberleben der akuten Phasen kann eine Lungenfibro
se entstehen. 



Atemnotsyndrom des Erwachsenen (ARDS) 

Der Begriff ARDS ("adult respiratory distress syn
drome") wird vorwiegend klinisch angewandt; in der 
Pathologie ist daneben auch die Diagnose "diffuser 
Alveolarschaden" (" diffuse alveolar damage ", DAD) 
gebrauchlich 61, die das gesamte Spektrum der durch 
im einzelnen sehr unterschiedliche Ursachen ausgelO
sten Erkrankung abdeckt (Tabelle 6.4). 

Atiologie, Pathogenese. An den Storungen sind im 
wesentlichen beteiligt: 
• Endothel- und Kapillarwandschiiden, Mikrozirkula-

tionsstCirung, 
• interstitielles, spater intraalveoliires Odem, 
• Pneumozytenschiidigung, Pneumozytenproliferation, 
• Minderung der Suifactantwirkung, Alveolarkollaps, 
• entziindliche Infiltrate und Exsudation, 
• Fibroblastenproliferation, Fibrosierungen. 

Toxische Schiidigungen konnen von der Gefiij3seite 
her oder inhalativ wirksam werden. Aus16ser konnen 
Medikamente, besonders Zytostatika (Methotrexat, 
Bleomycin, Busulfan), Ganglienblocker, Nitrofuranto
in u. v. a. sein, inhalativ werden Oxidantien, giftige 
Gase (S02' Stickoxide, Chlor, Phosgen), auch ver
schiedene als Spray applizierte Substanzen in Be
tracht gezogen 15.18.29. Manche spezielle Schaden sind 
in Diagnosen wie z. B. Busulfan-Lunge, Paraquat
Lunge, Haarspray-Lunge u. a. direkt genannt. Bei der 
Schocklunge und bei Sepsis tritt zu dem Endothel
schaden meist schon friih eine Mikrozirkulationssto
rung durch hyaline Thromben auf, bei Poly trauma 
kann eine Fettembolie als AuslOser wirken. Suifac
tantmangel infolge Abschwemmung und Inaktivie
rung durch Odem, dann auch infolge Nachbildungs-

TabeUe 6.4. Disponierende Erkrankungen zur Entwicklung ei
nes ARDS. (Nach Schulz 52) 

Schock 
- Sepsis (vorwiegend gramneg. Erreger) 
- Trauma Ookal, Poly trauma) 
- Hiimorrhagien 
- Hypovoliimie (bes. Verbrennungen) 

Dissem. intravasale Koagulation 

Aspiration (Magensaft, Ertrinken) 

Pulmonale Mikroembolien (Fett, Luft) 

Pankreatitis (spez. Pankreasnekrose) 

Inhalative Noxen (Reizgase, Brandrauch, hohe 02-Konzentratio
nen) 

Ingestive Vergiftungen (Paraquat, toxisches Olsyndrom, be
stimmte Medikamente) 

Nichtkardiales Odem (neurogen, HohenCidem, Hyperperfusions
syndrom) 

Strahlenpneumonie 

Transfusion! Angiographie 
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stCirung bei Pneumozytenschiidigung tritt gewohnlich 
erst spater auf, kann aber in der noch unreifen Friih
geborenenlunge den Initialschaden bilden (IRDS, s. 
unten). 

Wenn auch die aus16senden Ursachen und ihr erster 
Angriffspunkt unterschiedlich sind, so ist der weitere 
Ablauf des krankhaften Geschehens unabhangig da
von ziernlich gleichfOrmig mit einem einheitlichen 
morphologischen Bild 14.17.18.44.57.61. Der Anstoj3 erfolgt 
durch eine Aktivierung des Komplementsystems mit 
Aus16sung verschiedener sog. Kaskadensysteme, die 
wiederum (insbesondere C 5 a) neutrophile Granulozy
ten in den Lungenkapillaren aggregieren ("Leuko
zytensequestration ") und aktivieren 32.48. Die aktivier
ten Granulozyten setzen toxische Oz-Radikale, ver
schiedene Mediatoren und Elastasen frei, die wieder
urn die Endothelien schiidigen 21.56. Initial kommt es 
also zu einem Permeabilitiitsschaden und zur Ent
wicklung eines eiweiBreichen, zunachst vorwiegend 
interstitiellen Odems 16.36.42, zur Zellemigration und 
dann auch zur Exsudation in den Alveolarraum mit 
Bildung hyaliner Membra'izen. Bleiben weitere Schii
digungen aus, kommt es nach einigen Tagen zur all
miihlichen Riickbildung 14; anderenfalls schreitet der 
ProzeB unter zunehmender Fibrosierung fort. 

Morphologie. Man unterscheidet im allgemeinen drei 
Stadien 17.18.41.44.61. ' 
• Die erste friihe exsudative Phase, die bis zu 6 Ta

gen dauert, beginnt mit einer Uberschwemmung 
des Alveolarraumes mit Odemf!iissigkeit; es bildet 
sich ein serofibrinoses Exsudat mit Zelldetritus und 
Surfactantresten, die hyaline Membranen bilden. 
Die Basalmembranen erscheinen durch Ablosung 
und Zerfall des Alveolarepithels "nackt", im Kapil
larbereich treten Endothelschiiden mit Mikrothrom
ben auf; entzundliche Infiltrate sind anfangs gering 
(Abb. 6.30a). Makroskopisch sind die Lungen 
schwer, feucht und luftarm mit verwaschener, rela
tiv blasser Schnittflache. Mikroskopisch besteht als 
Ausdruck des Surfactantschadens 38.45 ein Alveolar
kollaps, die respiratorischen Bronchiolen und AI
veolargange konnen dagegen uberbliiht sein. 

• Noch wiihrend der ersten Woche beginnt eine Fi
broblastenproliferation, die die zweite proliferative 
Phase des 4.-10. Tages kennzeichnet. Es kommt 
auch zu einer Proliferation der Pneumozyten vom 
Typ II (bzw. dem Typ II iihnlich), die als regenera
tiv anzusehen ist; auch im Bronchiolarepithel kann 
eine regeneratorische Metaplasie auftreten. Granu
lozyten treten an Menge zuriick, es tritt eine mehr 
lympho-plasmazelluliire Infiltration auf; Makropha
gen beginnen bei gunstigem Verlauf das Exsudat 
aufzu16sen, bei ungunstigem Verlauf beginnt eine 
auch intraalveoliire Organisation und Fibrosie
rung. Durch Fibrosierung kommt es zu einer star
keren Verdickung der Alveolarsepten bis zum 5fa
chen der Norm 14, der Gasaustausch ist schwer ge-



61 8 Tiefe Luftwege und Lungen 

Abb. 6.30a-d. Atemnotsyndrome. a Schocklunge des Erwach
senen (ARDS): Odemisierung, entziindliche Septeninfiltration, 
Bildung hyaliner Membranen (Pfeile), Zirkulationsstorung. H.E. 
120: I. b Atemnotsyndrom des Neugeborenen (IRDS), friihe 
Phase: AlveolarkoUaps, geblahte respiratorische Bronchiolen mit 
beginnender Bildung hyaliner Membranen. Sudan 150:1. 

stOrt, die Lungencompliance wird reduziert 
(" steife" Lunge 52). 

• Das dritte chronisch-fibrotische Stadium beginnt 
schon vom 8. Tage an. Es kann den Status der ab
norrnen Luftverteilung unter dem einer fibrotischen 
Wabenlunge sehr ahnlichen morphologischen Bild 
der pulmonalen Dysplasie des Erwachsenen 19 fi
xieren. Dieses laBt sich differentialdiagnostisch 
durch seine relative GleichfOrmigkeit gegeniiber 
der progressiven interstitiellen Lungenfibrose ab
grenzen 23. 

Therapie, Prognose. Die Erkrankung ist eines der 
Hauptprobleme der Intensivmedizin. Sie zwingt we
gen der schwerwiegenden Gasaustauschstorung mit 
abnorrner Atemmechanik meist zu einer maschinellen 
Beatmung, die durch erforderlich werdende hohe O2-

Konzentrationen und hohe, insbesondere auch endex
spiratorisch erhdhte Beatmungsdriicke ihrerseits zu 
weitergehender Schadigung fiihren kann 50. Die Mor
talitat des voll entwickelten Aternnotsyndroms ist 

c Atemnotsyndrom des Neugeborenen, spate Phase nach Stiigi
ger Beatmung: beginnender Umbau zur sog. bronchiolo-alveola
ren Dysplasie. H.E. 30: I. d Sog. hamorrhagische Pneumanie 
des Neugeborenen (IRDS): Weitgehende Atelektase, Hamorrha
gien, typische sag. Ringblutung (oben rechts). RE. 120:1 

hoch und wird je nach auslosender Ursache und son
stiger bestehender Erkrankungen mit 20-60 (bis 80)% 
angegeben 52. 

Bei den Uberlebenden bilden sich die schweren 
Funktionsstdrungen in den ersten 3-6 Monaten relativ 
schnell, dann nur noch lang sam zuriick; jenseits des 
ersten Jahres' konnten bei vielen Patienten noch Rest
schaden (vorwiegend verminderte Diffusionskapazitat 
und eine gemischte VentilationsstOrung mit obstrukti
yen und restriktiven Elementen) nachgewiesen wer
den 20,52.61. 

Akuter massiver Lungenkollaps 

Diese schon lange bekannte Storung, die sich vorwie
gend 1-2 Tage nach operativen Eingriffen im Ober
bauch oder Thorax oder auch nach Thoraxtrauma ent
wickelt und meist mit Fieber einhergeht, tritt vorwie
gend einseitig aue9• Die Lunge, V. a. der Unterlappen, 
ist kollabiert, blut- und jliissigkeitsreich, die Dehnbar
keit ist stark eingeschrankt; oft kommt es zu einer star-



ken Verziehung des Mediastinums zur erkrankten Seite. 
Die Einseitigkeit steht im Gegensatz zu den ubrigen 
Formen der Atemnotsyndrome, was fur Besonderhei
ten der Pathogenese spricht. Wiihrend wegen der meist 
starken Schleimaufstauung im Bronchialsystem frtiher 
meist eine Obstruktionsatelektase oder aber eine Bewe
gungsstorung des Zwerchfells als Ursache angenom
men wurde, denkt man heute eher an einen primiiren 
Suifactantschaden als Folge einer Kreislaufstorung; 
z. T. durfte bei den friiher beschriebenen Fallen auch 
ein Mendelson-Syndrom vorgelegen haben. 

Mendelson-Syndrom 

Es handelt sich hierbei urn die Folge einer Aspiration 
von Mageninhalt mit einem Ablauf, der im wesentli
chen dem typischen Bild eines ARDS entspricht. Auch 
bei dies em Krankheitsbild kann Einseitigkeit vorliegen. 

Atemnotsyndrom der Neu- und Fruhgeborenen 
(IRDS) 

Epidemi%gie, Ati%gie, Pathogenese. ICJl1lo

rung n ind di hdujigHe u,de\llrsache WH/ ell
xeborell II, ;1/.\bewIIlJere Friihgehorellell. ikon-
nen olgc n HimbhtILlIIgf!n !. in, i.i >rwicgcnd 
w rd n sic r in cler unge ausgcr'Sl (illfalll re-
.lpiraIOr'l' diure.\.1 n '/Idmllle fRO ). rsa h iSl 
inc IlIrllreicltellde lIifaCIl/II/{lktil'itiil ' \ '~'b.JH~. 

do hi l m chants h rholl n enl prichl in r 
Lunge ohne berfltichcna}...tivc Wirbubslan/. 

Besonders bei Frtihgeborenen liegt gewohnlich ein 
Suifactantmangel vor, weil die Lunge erst gegen En-

. de der Tragzeit die Hihigkeit gewinnt, Surfactant zu 
produzieren 30. Wiihrend in der gesunden Neugebore
nenlunge "mit dem ersten Schrei" der Surfactantfilm 
gespreitet wird, so daB sich die Lunge entfalten und 
der Perfusionsdruck im kleinen Kreislauf durch die 
mit der Lungenentfaltung verbundenen Weitung des 
GefaBbettes absinken kann, bleibt die Lungenentfal
tung in der unreifen Lunge aus. Es kann aber auch 
durch Suifactantschiidigung, Z. B. nach Aspiration, 
oder durch eine unzureichende Suifactantnachbildung 
als Folge intrauteriner Asphyxie oder von Mikrozirku
lationsstorungen erst Stunden nach der Geburt zur 
Entwicklung eines Atemnotsyndroms kommen. Atem
mechanisch wirken sich zusatzlich die noch sehr klei
nen Radien der Luftraume mit entsprechend sehr ho
hen Oberflachenspannungskraften und oft auch eine 
Instabilitat der Thoraxwandungen 25 ungunstig aus. 

Morphologie. Es besteht ein mas siver Alveolarkol
laps, wiihrend die respiratorischen und terminalen 
Bronchiolen oft kugelig oder wurstfOrmig gebliiht 
sind ("Schweizer-Kiise-Muster", Abb. 6.30b). Oft be
steht auch ein Odem mit stark erweiterten Lymphbah
nen 16.37.55 . Schon nach 8-10 Stunden konnen sich 
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Abb. 6.31. Fruchtwasseraspiration in der Lunge eines Neugebo
renen. Massive Einschwemmung von Homlamellen und einigen 
Lanugohaaren in einen Bronchiolus. H.E. 16:1 

hyaline Membranen auf den Wanden der erweiterten 
Bronchiolen bilden, nach denen die Krankheit als 
"hyaline-Membranen-Krankheit" frtiher benannt wur
de. Starkere Blutungen fuhren zur sog. hamorrhagi
schen Pneumonie (Abb. 6.30d). 

Verlauf, Komplikationen 43• Der Tod kann durch Er
schopfung der Atemmuskulatur oder Rechtsherzversa
gen eintreten. Mit erforderlich werdender Beatmung 
treten oft sekundare Schaden, u. a. toxische Sauer
stoffschaden, hinzu. Ais typische Komplikation ent
wickeln sich haufiger ein interstitielles Emphysem 
und ein Pneumothorax. 

eugcborenen sollie d s
neumOlhor.l pl1 be ang -

Die auch hier nachfolgende proliferative Phase kann 
schon nach Tagen einsetzen und zu einem wabigen fi
brotischen Umbau (bronchiolo-alveolare Dysplasie, 
[> S. 559) fuhren (Abb. 6.30c). 

Fruchtwasseraspiration. Schwere Atemstorungen bei 
Neugeborenen konnen auch durch eine Fruchtwasser
aspiration als Folge intra-uteriner Asphyxie auftreten. 
Die Bronchiolen enthalten eingeschwemmte abge
schilferte Hornlamellen und Lanugohaare 
(Abb. 6.31). Bei Infekten kann sich auch eine Pneu
monie entwickeln. 
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Allgemeine Vorbemerkungen 

('/W/I IIl/dti(}lIell tehen na h in r 
V H (Tabell 6.5) die) 'IIlRell du LWIRl''' /II1t1 

tell/wege ell1 erMer telle. 

Die Lunge ist durch ihren Oberflachencharakter, d. h. 
den unmittelbaren Kontakt mit der AuBenluft, und 
durch die standige Passage des gesamten aus dem 
iibrigen Organismus stammenden venosen BIutes ent
ziindlichen Schadigungen in besonderem MaBe ausge
setzt. Ihre Struktur bedingt, daB nach morphologi
schen Kriterien zwei groj3e Gruppen von Pneumonien 
unterschieden werden konnen (Tabelle 6.6) 7,90, 109,136. 

Diese Unterscheidung ist im deutschen Schrifttum 
noch iiblich, wahrend sonst teilweise nur noch nach 
Art der Erreger unterschieden und ein groBer Teil der 
nicht durch bestimmte Erreger ausgelOsten entziindli
chen Prozesse unter dem Begriff der "Alveolitis" sub
sumiert wird 2,9. 11. 

• Alveolare Pneumonien sind durch exsudative Reak
tion mit Ausfiillung der Luftraume bei weitgehend 
fehlender oder schwacher interstitieller entziindli
cher Reaktion gekennzeichnet. Die Exsudate wer
den in der Regel vollstandig mit Restitutio ad inte
grum resorbiert. Einschmelzungen fuhren zum Lun
genabszeB, ggf. zu Lungengangran. Bei gestorter 
ExsudatlOsung kommt es zur Exsudatorganisation 
mit narbiger Verodung der Luftraume yom Typ der 
sog. Karnifikation. 

Tabelle 6.5. Welrubersicht tCidJicher Infektionen. (Nach WHO
Bericht 1994) 

Krankheit Ursache Jahrl. Todesfalle 

Akute respiratorische Bakteriell und viral 4300000 
Infekte (meist Pneumo-
nien) 

Krankheit mit Diarrhoe Bakteriell und viral 3200000 

Tuberkulose Bakteriell 3000000 

Hepatitis B Viral 1-2000000 

Malaria Protozoen 1000000 

Masem Viral 880000 

Neon. Tetanus Bakteriell 600000 

AIDS Viral (?) 550000 

Pertussis Bakteriell 360000 
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Tabelle 6.6. Einteilungsmoglichkeiten der Pneumonien. (Nach 
Giese 7) 

Lokalisation des entziindJichen 
Infiltrates bzw. Exsudates 
im Lungengewebe 

Ausbreitungsforrn 
in den Lungen 

Atiologie 

Entstehungsweg 

Zeitlicher Ablauf 

Alveolare Pneumonie 
Interstitielle Pneumonie 

Lobarpneumonie 
Herdpneumonie 
Peribronchiale Pneumonie 
Septale Pneumonie 

Infektionen 
Bakterien, Viren, 
Pilze, Protozoen 

Intoxikationen 
Uramische Pneumonie 
Lost -Pneumonie, 
Zementstaub, Chromat u. a. 

Aerogen 
Bronchogen 

Bronchopneumonie 
Aspirationspneumonie 

Hamatogen 
Lymphogen 

Akute Pneumonie 
Chronische Pneumonie 

• Interstitielle Pneumonien (z. T. auch als Pneumoni
tis bezeichnet) spielen sich vorwiegend und primar 
im interstitiellen Gewebe vorwiegend der Alveolar
raume ab, konnen aber, zumal in bestimmten Pha
sen, auch mit starkeren intraalveolaren, dann after 
als "desquamativ" bezeichneten Reaktionen einher
gehen. 

Interstitielle Pneumonien werden zunehmend haufiger 
beobachtet 102, verlaufen after chronisch und enden 
dann vielfach in einem fibrotischen Umbau des Lun
gengeriistes. Sie wei sen gegeniiber den fast durchweg 
von bakteriellen Erregem verursachten alveolaren 
Pneumonien ein viel breiteres atiologisches Spektrum 
auf, in das neben Viruserkrankungen v. a. auch die 
exogen-allergischen Alveolitiden, Mitbeteiligung der 
Lunge bei Systemerkrankungen, speziell den sog. Kol
lagenosen, und andere immunologisch ausgelOste gra
nulomatOse odeI' auch ohne Granulomentwicklung 
ablaufende Prozesse einzubeziehen sind 9,28, 47,9 1,98, 148. 

Zu der Fibrosierung kann auch eine Organisation 
intraluminaler Exsudate mit fibrotischem Umbau bei
tragen 17, 

Klassifikation der Pneumonien im engeren Sinne 

Von der Klinik wird die von Hegglin 1956 prop a
gierte iitiologische Klassifikation V. a. der alveolaren 
Pneumonien heute allgemein akzeptiert. Sie beruht 
auf einer subtilen bakteriologischen, virologischen 
und serologischen Diagnostik (Tabelle 6.7), die oft in 
Verbindung mit der Erregerempfindlichkeitstestung 
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Tabelle 6.7. Erreger haufiger und seltener Pneumonien. (N ach Stille 179) 

Pneumonien, haufige Forrnen Seltene Pneumonien, norrnale Abwehrlage Pneumonien durch seltene 
Erreger bei gesti:irter Abwehrlage 

Pneumokokken (lobar und lobular) 

Staphylokokken 

Gramnegative Keime 
Klebsielien 
Pseudomonas 

A-Streptokokken 

Meningokokken 

Pasteurella multocida 
Tularamie 
Lungenpest 

Escherichia coli 

Proteus species 

Enterobacter species 
Listerien (Neugeborene) 
B-Streptokokken (Neugeborene) 

Viruspneumonien 
Omithose 
Mykoplasmen 
Q-Fieber 

Anaerobier 

Legionelien 

Pilze 

Lungenmilzbrand 
Rotz 
Melioidose 

Hamophilus 
Aktinomyces 

Nokardiose 

Keuchhusten 

Pneumocystis carinii 
Zytomegalie 

Echte Viruspneumonien (Influenza, Zoster, 
Varizelien, Adenovirus u. a.) 

zur Basis einer effektiven Chemotherapie 
wird 16. 122.1 25. 168.179. Von Bedeutung ist auch, ob die In-
fektion ambulant ("community acquired") oder im 
Krankenhaus (" nosocomial") erworben wurde, weil 
sich dabei unterschiedliche Erregerspektren und Resi
stenzen ergeben. Daneben spielen allerdings auch flir 
die Klinik noch immer pathogenetische (Infektions
weg, Zusammenhang mit anderen begtinstigenden Er
krankungen oder Therapien, "primare" oder "sekun
dare" Pneumonie) und morphologische (Ausbrei
tungsform) Gesichtspunkte eine Rolle, zumal die bak
teriologische Diagnostik einiger Zeit bedarf, die nicht 
ohne Therapie verstreichen kann. 

Die Ubertragung der atiologischen Klassifikation 
in die pathologisch-anatomische Diagnostik ist kaum 
moglich, weil nur wenige Erreger zu morphologisch 
typischen Veranderungen flihren und bakterielle Rein
kulturen nur bei knapp 50% der Pneumonien aus dem 
Obduktionsgut zu gewinnen sind 109; bakterielle Su
perinfektionen z. B. primar viraler Infektionen, durch 
Chemotherapie bedingte Erregerwechsel und Verun
reinigungen wirken sich aus, auch kann das morpho
logische Substrat durch anderweitige Krankheiten er
heblich beeinfluBt werden. 

Bei den interstitiellen Pneumonien stoBt eine iitiolo
gische Klassifikation auf noch grofiere Schwierigkeiten. 
Etwa 40-60% der FaIle bleiben atiologisch unge
klart 56• 1l4, 129.154 , obwohl ihre Kenntnis durch Lavage
Befunde 43 und v. a. systematische Biopsien 193 sehr ge
fordert werden konnte. 

i ler e.\lrafJlI/lllolluier KOIII-

einer hilmulogellell Erregeralllhreitllflg IIIi/ 1'0.1;/;
w!r BllI/klf/fllr k mmL 

Alveolare Pneumonien 

Unter dem Bild der alveolaren Pneumonien verlauft 
die Masse der bakteriellen und bakteriell superinfi
zierten viralen Pneumonien. Der Ausbreitung nach 
wird auch heute noch unterteilt in (Abb. 6.32 b, f): 
• Lobare Pneumonien, bei denen groBere Lungenab

schnitte, z. B. Lappen, gleichmaBig befallen sind, und 
• Herdpneumonien (auch Lobular- und Bronchopneu

monien), bei denen sich ungleichmaBig tiber die 
Lunge ausgebreitete Herde entwickeln, die auch hi
stologisch bei groBer Ausdehnung und Herd
konfluenz noch den herdforrnigen Charakter mit 
Herdkem und Herdperipherie erkennen lassen. Sie 
entstehen am haufigsten durch deszendierende Ent
ziindung aus Bronchitis und Bronchiolitis (Bron
chopneumonie), weiter durch direkte aerogene Infek
tion oder durch hamatogene Keimeinschleppung. 
Ursache konnen die verschiedensten Erreger sein. 

Lobare Pneumonien sind indessen ebenfalls nicht auf 
eine Erregerart begrenzt. Warum es hier zu der gleich
miiBigen IOQaren Ausbreitung mit bei der "typischen" 
Lobiirpneumonie akutem schlagartigem Beginn 
kommt, ist nicht eindeutig geklart; vermutlich spielt 
neben Art und Virulenz der Erreger die Reaktionslage 
des befallenen Organismus, etwa eine Schwachung 
der Abwehrlage (Alkoholismus, Unterktihlung) oder 
auch eine vorangegangene Allergisierung eine Rol
Ie 5. 7.33. 64. 109. Es besteht auch eine gewisse Altersabhan
gigkeit insofem, als Lobiirpneumonien im Kindesalter 
nicht und im hoheren Lebensalter kaum vorkommen. 

Die moderne Chemotherapie hat nicht nur zu einer 
starken Senkung der Pneumoniemortalitat geflihrt 142, 

sondern auch eine Anderung des typischen Erreger
spektrums bewirkt. Ais besonders problematisch er
wei sen sich die Krankenhausinfektionen. Medikamen
teneinfltisse, u. a. Immunsuppressiva, und Krankheiten 



Abb. 6.32a-f. AlveoHire Pneumonie. a Lobarpneumonie im Sta
dium der graugelben Hepatisation, gesamter Oberlappen. 
b Gleichmiillige Ausfullung der Alveolen durch pneumonisches 
Exsudat. H.E. 20:1. c Lobarpneumonie mit Zirkulationsstiirun
gen und unregelmiiBig beginnender Uisung. Ca. 0,7: I. d Sta
dium der beginnenden Uisung: Leukozyteneinwanderung und 

mit herabgesetzter Immunabwehr begiinstigen Infek
tionen mit nur fakultativ pathogenen Keimen. 

Lobarpneumonie 

Atiologie. Pneumokokken (S. pneumoniae) sind zu
mindest bei allen ambulant erworbenen Pneumonien 
mit bis 80% auch heute noch die hiiufigsten Erreger 
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teilweise noch deutliche Fibrinnetze. H.E. 220: I. e Liisungsstii
rung mit Exsudatorganisation und Kamifikation bei Lobarpneu
monie. H.E. 45: 1. f Zum Vergleich mit b: Fortgeschrittene, kon
fluierte eitrige Herdpneumonie mit noch erkennbarer multi zen
trischer Entstehung. H.E. 20: 1 

und die typischen Erreger der Lobiirpneumo
nie 16. 125. 168. Ihre hohe Empfindlichkeit z.B. gegen Pe
nicillin bewirkt, daB sie im Obduktionsgut oft nicht 
mehr nachweisbar sind. Lobar ausgebreitete Pneumo
nien konnen aber auch durch andere Bakterien, be
sonders Klebsiella pneumoniae und Staphylococcus 
aureus, hervorgerufen werden. 
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Verlauf, Stadien, Morphologie. Die Lobarpneumonie 
beginnt gewohnlich p16tzlich mit Schuttelfrost und 
schnellem Fieberanstieg, oft bestehen auch Thorax
schmerzen und Husten mit pflaumenbriihartigem Spu
tum. Sie dauert, von abortiven, 1-2 Tagen wahrenden 
Fonnen abgesehen, in der Regel 5-9 Tage. Chemo
therapie kann die Fieberphase abkfirzen, nieht jedoch 
die Resorption des alveoHiren Exsudates, die erst 
nach 21-28 Tagen abgeschlossen ist und bei unkom
pliziertem Verlauf zur Restitutio ad integrum fiihrt 142. 

In zeitlicher Staffelung konnen weitere Lungenab
schnitte in gleieher Weise befallen werden (Pneumo
nia migrans); nicht ganz selten entwiekeln sich auch 
komplizierende Bronchopneumonien im fibrigen Lun
gengewebe. Bildung, Weiterentwieklung und Resorp
tion des Exsudates laufen in charakteristischen Sta
dien ab 7.22.90.109.110.136. 

• Anschoppung: Der befallene Abschnitt ist schwer, 
blutreich und verfestigt; es besteht ein eiweifJrei
ches Odem mit Erythrozyten, Leukozyten und abge
liisten Alveolarepithelien, im Odem finden sich 
Pneumokokken; die Kapillaren sind prall mit Blut 
gefiillt, ausgefalltes Fibrin im Exsudat bildet fein
faserige Netze. Makrophagen phagozytieren Ery
throzyten, Leukozyten und Bakterien. 

• Rote Hepatisation: Nach 2-3 Tagen nimmt der Fi
bringehalt des Exsudates stark zu, die Fibringerin
nung fiihrt zu einer Verfestigung des Lungengewe
bes, das eine etwas bruchige, leberartige Konsi
stenz mit leieht komiger Schnittfliiche annimmt; 
die anfangs weiten Kapillaren werden komprimiert, 
die Schnittfliiche nimmt einen mehr grauroten Farb
ton an; die von Exsudat gefiillten Alveolarriiume 
sind weit, der befallene Lappen ist groB und fest. 

• Graue (undgraugelbe) Hepatisation (Abb. 6.32a, b): 
Die Erythrozyten im Exsudat sind abgebaut, die Ka
pillaren blutleer, das geronnene Fibrin fiillt die Luft
riiume bis in die Bronchioli respiratorii und steht fiber 
die Kohn-Poren mit benachbarten Alveolengruppen 
in Verbindung. Durch Offnung der Pulmonal- und 
Bronchialarterien kommt es zu einer schubweisen 
starken Leukozyteneinwanderung (Abb. 6.32 b); Leu
kozyten und Alveolarepithelien verfetten, wodurch 
ein leicht gelblicher Farbton auf der Schnittfliiche her
vortritt; dieses Stadium dauert etwa 3-4 Tage. 

• Stadium der Losung (Abb. 6.32 c, d): Die Fibrinauf-
16sung wird enzymatisch durch die eingewanderten 
Leukozyten bewirkt; die Schnittfliiche wird feucht, 
es liiuft eine triibe, schleimige, grau-gelbliche, spii
ter rahmig-eitrige Masse ab; truber Auswuif kann 
auftreten. Die Masse des Exsudates wird fiber die 
Lymphwege resorbiert. Nach der Resorption rege
neriert das Alveolarepithel, das Lungengewebe 
wird wieder entfaltet und belUftet. Mit beginnender 
Losung rallt das Fieber kritisch oder lytisch abo 

Da das interstitielle Gewebe nur wenig betroffen 
wird, ist eine Restitutio moglich. Korpereigene Protea
sen, besonders der a-l-Proteinaseinhibitor, und durch 

die Pneumokokken gebildete Proteasen bilden einen 
wirksamen Schutz gegen die massiv anfallenden Leu
kozytene1astasen. 

Begleiterscheinungen, Komplikationen 
• Eine Begleitpleuritis entwickelt sieh regelmiifJig 

(daher auch der weniger gebriiuchliche Name Pleu
ropneumonie), sie ist fibrinos oder serofibrinos. 
Das Fibrin kann gelost und resorbiert werden, an
derenfalls kommt es zur Organisation, die gewohn
lich Pleuraverwachsungen hinterliiBt. 

• Parapneumonische Empyeme entstehen durch Bak
terienubertritt in den Pleuraraum bei etwa 2-5% 
der Fiille; sie bedfirfen ofter chirurgischer Interven
tion 159 und konnen ausgedehnte Pleuraverschwar
tungen hinterlassen. 

• Die hiimatogene Bakterienstreuung kann zu einer 
Pneumokokkenmeningitis (1-2% der Fiille), ulze
ros-thrombotischen Endokarditis (unter 1 % der 
Fiille), sehr selten zu metastatischen Arthritiden 
oder Osteomyelitiden fiihren. 

• Intrapulmonale Komplikationen: Der phasenbafte 
Ablauf der Exsudatbildung und -16sung kann viel
faltig gestOrt sein. Vorerkrankungen der Lunge 
konnen dabei eine Rolle spielen, aber auch Ein
flfisse der Therapie. Es kommt einerseits zu Nekro
sen und Einschmelzungen (AbszeJ3, Gangriin, I> 
S. 628), andererseits zu LosungsstOrungen mit Or
ganisation des Exsudates (Abb. 6.32e) und chroni
scher alveolarer Pneumonie (Karnifikation, I> 
S.628). 

Prognose. Die Letalitiit ist altersabhiingig: Sie be
triigt bei den bis 50jiihrigen urn 5%, jenseits des 50. 
Lebensjahres bis 30%; in seltenen Fiillen entwiekelt 
sich bei jungen Patienten ein. akutes Atemnotsyndrom 
mit einer Letalitat bis 50% 69. Die Hiiufigkeit der Lo
barpneumonien im Obduktionsgut liegt urn 0,5-1,5%. 

Herdpneumonien 

Herdpneumonien (Lobular-, Bronchopneumonien) 
werden nach der Art ihrer Ausbreitung im Lungenge
webe definiert. Eine iitiologische Einteilung durch 
Bakteriennachweis ist im Obduktionsgut oft nicht 
mehr moglich (I> S.622). Gewisse Unterschiede in 
der Art der Ausbreitung und Zusammensetzung der 
entzundlichen Infiltrate bzw. Exsudate konnen Hin
weise auf die Art der Erreger geben. Insgesamt ergibt 
sich ein wesentlich breiteres morphologisches Spek
trum als bei den Lobiirpneumonien. Die Herde kon
nen LobulusgroJ3e erreichen, ggf. dariiber hinaus kon
fluieren (Abb. 6.32f). lhre Farbe wechselt mit der 
Art des Exsudates und dem Blutgehalt. Die Lungen 
sind nicht vergroBert, oft unregelmiiBig belUftet mit 
zwischengeschalteten Atelektasen. Die Herde sind 
Z. T. eher zu tasten als zu sehen. Die basalen Unter
lappenabschnitte sind bevorzugt befallen. Bei groBe-



rer Ausdehnung pflegt sich ebenfalls eine Begleitpleu
ritis zu entwickeln. 

1m Gegensatz zu den Lobiirpneumonien und den 
primaren, meist ambulant erworbenen Herdpneumo
nien, sind die sekundiiren Herdpneumonien nicht selte
ner geworden. Gram-negative opportunistische Bakteri
en spielen bei ihnen eine bedeutendere Rolle. Verlauf 
und Prognose werden zu einem erheblichen Anteil 
durch die Grundkrankheit mitbestimmt. Sie gehoren 
auch heute noch zu den hiiufigeren Todesursachen. 

Pneumokokkenherdpneumonie. Pneumokokken fuh
ren haufiger zur Herdpneumonie als zur Lobiirpneu
monie; oft sind sie einer der Partner bei Bakterien
kombinationen. Auch hier findet man meist ein fibrin
reiches Exsudat, das sich bei Konfluenz iiber Kohn
Poren ausbreiten kann. Die Exsudatbildung liegt in 
den Herden in unterschiedlichen Stadien vor. Ldsung 
und Resorption folgen in gleicher Weise wie bei der 
Lobiirpneumonie. 

Staphylokokkenpneumonie. Staphylokokken haben 
als Pneumonieerreger seit Einfuhrung der Chemothe
rapie in allen Altersstufen an Bedeutung gewonnen, 
v. a. bei den sekundiiren Hospitalinfektionen 10. 109 . Sie 
weisen eine zunehmende Resistenz und hohe Letalitat 
auf. Sie werden klinisch bei etwa 10% der Pneumo
nien, im Obduktionsgut bei 31,2% nachgewiesen 7. 

Staphylokokkenpneumonien entstehen am haufig
sten durch Aspiration. Aerogene bzw. deszendierend
bronchogene Ausbreitung findet man am haufigsten 
als Superinfektion nach primiirer Virusinfektion, z. B. 
Injluenza, auch bei Mukoviszidosepatienten. Hiimato
gene Infektionen sind Folge einer Staphylokokkensep
sis, die von der Haut (z. B. Dekubitus), septischen 
Thrombophlebitiden oder anderen Herden, in der Neu
geborenenperiode auch von Nabelinfektionen ausgeht. 
Sie sind v. a. im hiJheren Lebensalter zunehmend hau
figer geworden. Die friiher relativ haufige abszedie-

Abb. 6.33a,b. AlveoHire Herdpneumonie. a Abszedierende Sta
phylokokkenpneumonie mit einem bereits in Reinigung stehen-
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rende Staphylokokkenpneumonie im Sauglingsalter ist 
seltener geworden 170. 

Morphologisch iiberwiegt eine lobuliire Ausbrei
tung (Abb. 6.33 b) mit Tendenz zur Konjluenz. Die 
Herde sind gelblich mit zentraler Nekrose, bei hama
togener Infektion bilden sich typische Mikroabszesse. 
Zentrale Einschmelzungen, aus denen beim Ein
schneiden Eiter abflieBt, werden after von einem brei
ten Exsudatmantel und hamorrhagischem Randsaum 
umgeben. Die Herde konnen durch Wachstum und 
BronchusanschluB zu griJfieren AbszefihiJhlen umge
wandelt werden (Abb. 6.33 a). Einbruch in die Pleura 
fiihrt zum Pleuraempyem. Daraus resultierende Ver
bindungen zwischen Bronchien und Pleuraraum las
sen besonders im Sauglings- und Kindesalter einen 
Pyopneumothorax entstehen 109. 

Streptokokkenpneumonie. Die Infektion erfolgt meist 
bronchogen-deszendierend, oft im Gefolge einer Virus
infektion, z. B. Masern oder Grippe; hamatogen-meta
statische Entstehung ist sehr selten. 

Morphologisch findet man jliissigkeitsreiche, grofie 
Lungen, oft mit basaler Atelektase als Folge eines 
Pleuraergusses. Die Bronchien enthalten haufiger 
diinnfliissigen Eiter. Die Wande der Bronchien und 
Bronchiolen sind von Leukozyten und mononuklea
ren Zellen infiltriert, das alveolare Exsudat ist iiber
wiegend seros, es enthaIt Erythrozyten, oft recht spar
lich Leukozyten, hyaline Membranen konnen entwik
kelt sein. Eine Besonderheit ist die Neigung zu lymph
angisch-septaler Ausbreitung, die zur dissezierenden 
Entziindung fuhren kann und Ursache fur die fast re
gelmaBige Mitbeteiligung der Pleura ist. Auch kon
nen nach Tagen auf dem Boden von Kapillarthrombo
sen Alveolarwandnekrosen auftreten, die zur Bildung 
groBerer Abszesse fuhren. Diese Ausbreitungsform 
geht wahrscheinlich auf die fiir Streptokokkeninfek
tionen eigentiimliche Freisetzung von Streptokinase, 
Fibrinolysin und Hyaluronidase zuriick. 

dem Absze13. b Mit eitriger Bronchiolitis deszendierende, meist 
noch zentrolobular begrenzte Herdpneumonie. 4 :1 
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Die stiirkere entztindliche Reaktion im Bronchial
system, die besonders bei Kindem in Kombination 
mit Masem beobachtet wird, fiihrt zu ausgedehnten 
Epithelzerstorungen und peribronchioliiren interstitiel
len Infiltrationen. Die daraus resultierenden Narben
prozesse sind hiiufig Ursache fiir die friihkindlich er
worbenen Bronchiektasen (I> S. 573). 

Klebsiellenpneumonie (Friedlander-Pneumonie). 
Diese Pneumonie war und ist selten, sie macht im 
Obduktionsgut 0,7% alIer Pneumonien aus 7.10. Das 
Friedliinder-Bakterium (Klebsiella pneumoniae) ist 
ein 2-5 11m langes, plumpes, gramnegatives Stiibchen 
mit Schleimkapsel und ist im pneumonischen Exsudat 
bakterioskopisch in reichlicher Menge nachweisbar. 
Es kommt wie Aerobacter aerogenes, das in die glei
che Gruppe eingeordnet wird, als Saprophyt in Na
sen-Rachen-Raum, Darm und in der Hautflora vor. 
Oft besteht bei den Betroffenen, meist tiber 50jahri
gen, eine dentale oder orale Sepsis, nicht selten in 
Kombination mit Diabetes 9. 

Morphologisch liegt die Pneumonie in lobuliirer 
oder lobiirer Form vor, die Schnittfliiche ist schleimig
fadenziehend. Es bestehen Almlichkeiten mit det 
Pneumokokkenpneumonie. 1m Friihstadium liegt ein 
viskoses Exsudat mit vorwiegend mononukleiirer ZelI
beimischung vor, spater treten Alveolarwandnekrosen 
mit leukozytiirer Reaktion auf, die von Granulations
gewebsbildung und Fibrose abgelost werden. 1m 
chronischen Verlauf entstehen multiple Abszedierun
gen mit vorwiegend chronisch-entztindlicher granulie
render und fibrosierender Randreaktion. Hierbei sind 
die Oberlappen bevorzugt; Pleuraempyeme sind nicht 
ganz selten. 

Legionellose (Legionarskrankheit). Der Name dieser 
"neuen" Pneumonie stammt von einer Epidemie, die 
erstmalig 1976 bei einer Jahresversammlung der 
American Legion in Philadelphia identifiziert wurde. 
Die Ermittlung des Erregers erwies sich als schwierig, 
sie gelang schlieBlich aus Lungengewebe Verstorbe
ner 127,155. 

Der Erreger, Legionella pneumoniae, ist stiibchen
formig, 2-4 11m lang und 0,3-0,6 11m dick, im Gewe
be pleomorph, plump und leicht gekriimmt, nicht sel
ten mono- oder bipolar aufgetrieben. Er kann mit ei
ner modifizierten Dieterle-Silberimpriignationsmetho
de im Schnitt nachgewiesen werden, am Gefrier
schnitt auch mit der Giemsa-Fiirbung; weiterhin ste
hen fiir die meisten Serotypen verschiedene immunhi
stochemische Methoden am Gefrierschnitt wie an for
malinfixiertem und in Paraffin eingebettetem Material 
zur Verfiigung 9,81. Der Erreger tritt u. a. in Klimaanla
gen auf. 

DiePneumonie verlauft klinisch als atypische 
Pneumonie und befallt Miinner hiiufiger als Frauen, 
bevorzugt aItere Menschen. Patienten unter immun
suppressiver Therapie sind besonders anfaIlig, auch 
bei Rauchern scheint ein erhOhtes Erkrankungsrisiko 

zu bestehen. Der Verlauf ist meist schwer, Diarrhoen, 
Leber- und Nierenfunktionsstorungen und Verwirrt
heitszustiinde werden oft beobachtet. Manche FaIle 
verlaufen unter dem Bild des diffusen Alveolarscha
dens. Die Letalitiit betragt bei sonst Gesunden und 
rechtzeitiger effektiver Therapie urn 10%, bei ge
schwachten Patienten bis 25%. 

Morphologisch 23,81, 136,199 ist die LegionelIenpneu-
monie fibrinos-eitrig, kleinherdig mit Konjluenznei
gung, haufig besteht eine fibrinose Begleitpleuritis. Es 
tret~n Nekrosen der Alveolarwiinde auf, auch die 
Bronchioli respiratorii sind befallen. In den Alveolar
raumen liegen eiweij3haltige Detritusmassen, auch 
Fibrin, Leukozyten und meist reichlich Makrophagen. 
In etwa einem Viertel der FaIle bilden sich Abszesse. 
• Pontiac-Fieber: Legionella-iihnliche Bakterien, 

darunter L. feeleii und pittsburgensis, wurden nach
gewiesen. Erstere konnen das Pontiac-Fieber, eine 
grippeiihnliche Erkrankung ohne Pneumonie von 
meist leichtem, 1- bis 2tagigem Verlauf, hervorru
fen. 

Sonstige seltene Herdpneumonien. Manche der hier 
genannten Pneumonien haben fast nur noch histori
sche Bedeutung. 
• Meningokokkenpneumonie: Sie schlieBt sich ge

wohnlich an eine Virusinfektion an; eine Meningitis 
kann vorausgehen oder der Pneumonie folgen 10. 

Morphologisch liegt gewohnlich eine lobuliire, sel
ten lobiire Pneumonie vor. In Bronchien, Bronchio
len und in den Alveolarraumen liegt ein leukozy
tenreiches Exsudat. Die gramnegativen Diplokok
ken sind intrazelIuliir in den Leukozyten nachzu
weisen. Die Pleura ist nur selten beteiligt. 

• Pestpneumonie: Yersinia pestis, ein gramnegatives 
Stabchenbakterium, wird tiber Flohe von infizier
ten Ratten, in Epidemiezeiten auch aerogen von 
Mensch zu Mensch tibertragen. Bei der Bubonen
pest wird die Lunge auf dem hiimatogenen Weg in
fiziert. Die Pest tritt nur noch selten in Endemie
herden in Asien und Afrika auf. 
Morphologisch entsteht die Pestpneumonie aus 10-
buliiren Herden, die zu lobiiren Herden konfluie
ren 7,10. Auf der Schnittflache sind die Herdzentren 
graurot, von hamorrhagisch-odematosen Randsau
men umgeben. Mikroskopisch werden bakterienrei
che hiimorrhagisch-nekrotische Herde gefunden, 
die in Abszesse tibergehen konnen. 

• Milzbrandpneumonie: Die Infektion mit B. anthra
cis bzw. seinen Sporen erfolgt aerogen. Infektions
gefahrdung besteht bei Arbeiten mit infizierten Fel
len, Wolle oder Hadern; betroffene Regionen sind 
heute Nord- und Stidafrika, der mittlere Osten und 
Indien 10. Die Sporen werden phagozytiert und in 
die Hiluslymphknoten transportiert. Hier entwickeln 
sich die vegetativen Formen, die dann in den Blut
strom eingeschwemmt werden. Auch von kutanen 
Herden kann eine hiimatogene Ausbreitung ausge
hen. 



Morphologisch liegt eine lobuliir-konjluierende, aus
gesprochen hiimorrhagische Herdpneumonie vor; 
die 2-4 Ilm groBen, grampositiven Stabchen sind 
in der Odemfliissigkeit leicht nachweis bar. Auch 
bei dieser Pneumonie pflegen sich spater Nekrosen 
zu entwickeln. 

• Pneumonie bei Tulariimie: Die Lunge ist bei der 
Tularamie in etwa 18-36% mitbeteiligt 10. Die Infek
tion wird von wildlebenden Tieren (Kaninchen, 
Hasen, Fiichsen) iibertragen. Zur Sicherung der Dia
gnose ist die Bestimmung des Agglutinationstiters 
auf den Erreger erforderlich. 
Morphologisch bestehen grauweiBliche, feste oder 
einschmelzende Herde und eine nekrotisierende Be
gleitlymphadenitis. Man findet ein fibrinoses Exsu
dat mit Lymphozyten und mononuklearen Zellen, 
insbesondere groBen Histiozyten mit hellem Zyto
plasma, sowie Nekrosen; auch epitheloide Granu
lome konnen sich entwickeln, die zentrale Nekrosen 
aufweisen. 

• Rotzpneumonie: Die Ubertragung erfolgt leicht von 
infizierten Pferden. Actinobacillus mallei ist ein 
den Tuberkulosebakterien ahnliches, grarnnegatives 
Stabchen. 
Morphologisch konnen miliare Herde oder bis na
hezu lobiire kiisig-brockelige Infiltrate entstehen, 
die an eine kasige Pneumonie erinnem. In anderen 
Fallen bilden sich multiple, bis kirschgroj.Je, beson
ders in den Unterlappen lokalisierte Abszesse. 

Pneumonien durch lIungewohnliche bakterielle Erre
ger'~ Systematische Untersuchungen haben in den 
letzten 10-20 Jahren zunehmend gramnegative Bakte
rien als "ungewohnliche Pneumonieerreger" erge
ben 33,64,109, 125, 168, 179. Sie spielen v. a. bei den sekundii-
ren Pneumonien und im Rahmen der Hospitalismusin
fektion eine Rolle. 
• Haemophilus-injluenzae-Pneumonie: Sie kommt 

besonders im Siiuglings- und Kindesalter vor, sel
tener bei Erwachsenen, bei denen die Erreger in 
der .Atiologie der chronischen Bronchitis ([> 
S.567) Bedeutung haben. Es handelt sich urn Sa
prophyten des Nasen-Rachen-Raumes. 
In Fallen akuter Bronchitis mit Befall durch H. in
fluenzae sind Bakterien in dem von Leukozyten 
durchwanderten Epithel und unter der Basalmem
bran nachweisbar 95 ; in der Tunica propria besteht 
eine gemischte leukozytar-Iymphozytare Infiltrati
on. 
Ein typisches morphologisches Bild der Pneumonie 
besteht nicht. Meist liegt eine uncharakteristische 
Herdpneumonie vor, selten sind lobare abszedieren
de Forrnen. Es besteht meist eine eitrige Bronchitis 
und Peribronchitis, z. T. auch Bronchiolitis oblite
rans; es konnen sich sekundiire Bronchiektasen 
entwickeln. 

• Salmonellenpneumonie: Sie entsteht iiberwiegend 
hiimatogen und ist sehr selten 10,109. Die Morpholo
gie ist uncharakteristisch. Entziindliche GefaBwand-

lungenentziindungen 627 

infiltrate konnen auftreten, Thrombose mit Nekrosen 
folgen. 

• Escherichia-coli-Pneumonie: Sie solI besonders bei 
Neugeborenen vorkommen, wenn die Amnionfliis
sigkeit infiziert war lO• Nach breiter Anwendung der 
Chemotherapie ist heute ihr Vorkommen auch bei 
Erwachsenen nicht mehr zu bestreiten 109. Morpholo
gisch bilden sich keine charakteristischen Substrate; 
Pleuraempyeme sollen als relativ hiiufige Komplika
tion auftreten 183. 

• Pseudomonas-aeruginosa-Pneumonie: Sie sind als 
besonders gefiihrlich anzusehen. Sie stellen einen 
hohen Anteil an den Fallen von infektiosen Hospi
talismuserkrankungen, treten auch im Erwachse
nenalter auf und haben eine hohe Letalitiit201 • 

Pseudomonas aeruginosa (B. pyocyaneum) kommt 
saprophytiir im Nasen-Rachen-Raum vor und ist 
fakultativ pathogen. Neben den Atemorganen kon
nen auch der Magen-Darm-Trakt, die Meningen, 
Harnwege, Haut, Knochen und Gelenke erkran
ken 109. 

Morphologisch findet man teils infarktahnliche 
hiimorrhagische Herde in den Lungen, auch mit 
Pleurablutungen, teils gelbliche, unregelmiiBig be
grenzte, festere Herde mit hiimorrhagischem Rand
saum, gelegentIich auch gelatinosem und nekroti
schem Zentrum. Die Bronchialschleimhaut ist gero
tet, in den Lichtungen liegt schaumige Fliissigkeit. 
Mikroskopisch besteht ein leukozytenreiches Exsu
dat in den Alveolarraumen, umgeben von einer fi
brinosen und hiimorrhagischen Randzone. Her
dzentrale Nekrosen treten auf. Der Gefiij.Jbefall be
wirkt ausgedehntere Nekrosen, denen auch das ent
ziindliche Exsudat verfallt. Besonders charakteri
stisch sind die hiimorrhagischen Randsiiume 10. 

Auch die kleinen Bronchien und Bronchiolen sind 
hiiufig mit in die Nekrose einbezogen, in den 
groBeren Bronchien finden sich entziindliche 
Wandveranderungen und haufiger Epithelmeta
plasien. 

Aspirationspneumonie. Diese Pneumonie ist durch 
die Aspiration von Mageninhalt gekennzeichnet, die 
zu peptischen Nekrosen fUhrt. Sie ist dernnach patho
genetisch definiert. HauptIokalisation sind die Lun
genunterlappen, besonders der rechte. Aspirations
pneumonien machen etwa 10% aller sekundiiren 
Pneumonien aus 125 und werden besonders unter Inten
sivtherapie beobachtet. Das Erregerspektrum wechseIt 
je nach der Bakterienflora des Nasen-Rachen-Raumes. 
Es ist in neuerer Zeit eine Verschiebung zu grarnnega
tiven Bakterien mit verrnehrtem Auftreten von Entero
bakter und Pseudomonas aeruginosa eingetreten, die 
sich innerhalb weniger Tage nach Krankenhausauf
nahme ergibt und besonders Patienten mit Diabetes, 
Leberzirrhose, Epilepsie und Drogensiichtige befallt. 
Nekrose und Mischinfektionen begiinstigen das 
Wachstum von Faulnisbakterien und den gangriinosen 
Zeifall des Lungengewebes ([> S. 629). 
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In der Nekrose liegen die Bakterien oft in groBe
ren Haufen und Rasen vor, auch findet man haufig 
noch aspirierte Speisepartikel. Der Zerfall schreitet 
postmortal fort, so daB die Herde bei der Obduktion 
meist groBer erscheinen als sie intravital waren. 

Anaerobierpneumonien. Pradisponierend konnen 
auch hier einerseits Aspirationen sein, z. B. bei Narko
sen, Alkoholismus, osophagealen SchluckstOrungen, 
Tonsillektomien, andererseits auch allgemeine Ab
wehrschwiiche, z. B. bei Diabetes, Tumorleiden, Im
munsuppression oder Kortikoidmedikation 15,196. Sie 
kommen weiterhin bei extrapulmonalen Anaerobierin
fektionen wie Periodontitis, Sinusitis/Otitis, intraperi
tonealen Eiterungen oder Endokarditis vor. Auch hier 
sind Patienten auf Intensivstationen besonders betrof
fen, 

Die spezifische Diagnose ist nur durch Erreger
nachweis zu fuhren, der nur an geeignetem Material, 
z, B, auch bei der Obduktion gewonnenem AbszeBin
halt oder Lungengewebe, moglich ist. In etwa 3/4 al
ler Faile liegt ein Keimgemisch von 2-9 anaeroben 
und gelegentlich auch einzelnen aeroben Spezies vor; , 
am haufigsten werden Keime aus der Gruppe der 
Bacteroidaceae (Sphaerophorus necrophorus, Fuso
bakterien, Bacteroides fragilis und oralis) sowie Pep
tococcoceae (Peptostreptococcus anaerobius u. a.), 
auch mikroaerophile Streptokokken nachgewiesen 196, 

Typische morphologische Befunde bestehen nicht. 
Es liegen eitrige nekrotisierende Pneumonien v or, Bei 
akutem, rasch tOdlichem Verlauf konnen groBe Lun
genabschnitte zerstOrt werden, Bei den chronischen 
Verliiufen kommen meist subpleurale, sub segmental 
oder segmental angeordnete Abszesse vor, Vemarbung 
nach Kavemisierung ist moglich, Pleuraempyeme 
sind mit etwa 40% haufige Komplikationen, 

Chronische alveolore Pneumonien 

Verzogerte Pneumonielosung 
• Pathogenese: Die Losung der alveolaren pneumoni

schen Exsudate unterliegt individuellen Schwankun
gen, Einfltisse des Alters und der Abwehrlage spie
len dabei eine Rolle; auch kann die Resorption in 
strukturgestChten Lungen, z, B. bei Emphysem, 
durch eine relativ verkleinerte Resorptionsflache ein
geschrankt sein 90. 
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Die Frage, ob Losungsverzogerungen und chroni
sche Pneumonien unter der Chemotherapie haufi
ger geworden sind, wird unterschiedlich beantwor
tet. Nach pathologisch-anatornischen Befunden ha
ben sie zurnindest bei den Lobiirpneumonien zuge
nommen. Als Erklarung wird eine rasche Kupie
rung der akuten Entzundungserscheinungen mit er-

heblicher Minderung der Leukozyteneinwanderung 
in das Exsudat diskutiert 10,76,90,109.136. Moglicherwei-
se kommt auch eine Storung der immunologischen 
Abliiufe in Betracht. 

• Morphologie: Das ungelOste Fibrin wird durch ein 
Granulationsgewebe aufgeschlossen und organi
siert, das von den Bronchioli respiratorii in die Al
veolarraume vorwachst 74. Der ProzeB geht in eine 
narbige Verodung des Lungengewebes tiber, das 
eine graurote bis grauweiBliche Schnittflache und 
dcrbe fleischige Konsistenz (Karnifikation) an
nimmt ([> Abb. 6.32e). 

Karnifizierende Pneumonie. Diese Form der chroni
schen Pneumonie wird als postpneumonische chroni
sche Pneumonie ("Metapneumonie") bezeich
net 74. 109.188 und den chronischen, oft poststenotischen 
Begleitpneumonien, z. B. bei Bronchialtumoren, Bron
chiektasen oder Infarkten, gegentibergestellt. Die sog. 
primaren chronischen Pneumonien entsprechen meist 
interstitiellen Pneumonien ([> S. 634). 
• Nach Lobarpneumonien konnen ganze Lungenlap

pen karnifiziert und von der Funktion ausgeschlos
sen sein; sekundare Bronchiektasen konnen sich in 
ihnen entwickeln; nicht selten wird eine Resektion 
erforderlich 159. 

• In anderen Fallen bleiben nur herdformige Karnifi
kationen zurUck, die aber auch Residuen von al
veolaren Herdpneumonien sein konnen. 

• Pleuraschwarten und ggf. alte Empyemreste stellen 
weitere funktionsrnindemde narbige Residuen dar 
([> Kap. Pleura), die ggf. einer operativen Dekorti
kation zugeftihrt werden konnen. 

• 1m Faile der Bronchiolitis obliterans mit organisie
render Pneumonie (BOOP, [> S. 572, 636) wird 
tiberwiegend angenommen, daB die Fibrosierung 
im azinuszentralen alveolaren Bereich beginnt und 
nicht wie bei der tiblichen Bronchiolitis obliterans 
auf einem primaren Wandschaden der lobularen 
und terrninalen Bronchiolen beruht. 

LungenabszeB 

Atiologie, Pathogenese. Lungenabszesse entstehen in 
erster Linie aus einschmelzender Pneumonie, 8-13% 
der solitaren Abszesse aus Lobarpneumonien 7; Sta
phylokokkenpneumonien neigen von sich aus zur Ab
szedierung. In anderen Fallen spielen ischiimische In
farzierungen nach Thrombosierung eine Rolle. Multi
ple Abszesse entstehen V. a. bei hiimatogener Infekti
on. Weitere Ursachen sind poststenotische Pneumo
nien, Fremdkorperaspirationen oder Infakrtpneumo
nien; auch konnen Abszesse durch Trauma bedingt 
sein. Die Abszedierungen haben zumindest bei Lo-



barpneumonien unter der Chemotherapie leicht zuge
nommen 109. 

Morphologie, Verlouf. Die Abszesse enthalten rahmi
gen, meist geruchlosen Eiter, in dem Reste von Lun
gengewebe enthalten sind. Meist findet man reichlich 
Bakterienhaufen. 

Nach BronchusanschluB entsteht unter Abhusten 
eine AbszefJhOhle. Sie wird von einer breiten pyoge
nen Membran ausgekleidet. Die AbszeBwand, die zu
nachst aus pneumonisch infiltriertem Lungengewebe 
besteht, wird allmahlich fibros umgewandelt, so daB 
der AbszeB schlieBlich eine derbe Wand erhalt ([> 
Abb. 6.33 a). Subpleural lokalisierte Abszesse konnen 
in die Pleurahohle einbrechen und zum Pleuraem
pyem rohren. Eine weitere wichtige Komplikation 
sind Blutungen aus nicht obliterierten GefaBen der 
AbszeBwand. 

Entleerte frische Abszesse konnen kollabieren und 
vemarben, altere, derbwandige nicht mehr. Bei sog. 
offener Heilung ist die Narbengewebskapsel oft von 
einem aus dem Drainagebronchus vorgewachsenen 
metaplastischen Plattenepithel ausgekleidet. Oft ist 
eine chirurgische Therapie angezeigt 159, zumal sich 
klinisch bei aIteren Patienten haufig die Differential
diagnose zu einem zentral zerfallenden Tumor ergibt. 

Lungengangran 

Die Lungengangran ist seltener als der LungenabszeB. 
Sie kommt durch jauchigen Zerfall von Lungengewe
be zustande, das zu einem schmierigen, graugriinli
chen bis schwiirzlichen, faulig stinkenden Brei zer
fallt 7.15.109.136. Meist findet sich ein Bakteriengemisch, 
das insbesondere auch anaerobe Keime enthalt. 

Ursache ist oft eine Aspiration, die gewebszerstO
renden Magensaft oder aus gangranosen Prozessen in 
Mund, Nase und Rachen die zersetzende Erregerjlora 
in das Lungengewebe einbringt. In anderen Fallen 
kommt es zur sekundaren Infektion von Lungenne
krosen mit Faulniserregem. Besonders gefiihrdet sind 
in ihrer Abwehrlage durch Vorerkrankungen, Intoxika
tionen oder immunsuppressive Therapie geschiidigte 
Personen. 

Interstitielle Pneumonien und Fibrosen 

Aligemeines. Viele interstitielle Pneumonien waren 
zunachst im wesentlichen nur in ihren weitgehend un
charakteristischen Spatstadien als Lungenfibrosen aus 
Obduktionsbefunden bekannt ([> S. 640). Erst mit 
der systematischen Anwendung von Lungenbiopsien 
konnten Differenzierungen getroffen und unter Be
riicksichtigung der klinischen Daten Aussagen iiber 
Atiologie und Prognose gewonnen werden 9•193• Neuer
dings hat in der Klinik die Lavage-Technik differen
tialdiagnostische Bedeutung gewonnen 43. 
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Dennoch stOBt eine Klassifikation der vorwiegend 
interstitiellen entziindlichen Prozesse auf noch grofJe
re Schwierigkeiten als bei den alveolaren Pneumo
nien 114.159. 

Terminologie, Klassifikation, Atiologie. Nicht nur die 
Klassiftkation, selbst die Terrninologie ist verwir
rend 9. 10.47.56.83.95.98. 148. 160. Die Begriffe "idiopathische 
pulmonale Fibrose" (IPF), "usual interstitial pneumo
nia" (UIP), "cryptogenic fibrosing alveolitis" (CFA) 
und "diffuse fibrosing alveolitis" (DFA) werden syno
nym gebraucht. Gebrnuchlich ist auch V. a. im deut
schen Schrifttum noch der Begriff "Hamman-Rich
Syndrom" in Obertragung der von diesen Autoren zu
nachst beschriebenen akuten, in Fibrose endenden Ver
laufe 84 auf die chronischen Faile. 
• Die akuten interstitiellen Pneumonien werden nicht 

selten mit Viruspneumonien gleichgesetzt ([> 
S. 631); man muB ihnen aber auBer den infektiosen 
Prozessen zumindest auch Faile chemisch, toxisch, 
physikalisch oder immunologisch ausgeloster aku
ter diffuser Alveolarschaden hinzurechnen ("acute 
lung injury pattern" 9). 

• Bei den chronischen Formen ist in knapp der 
Hiilfte der Fiille eine iitiologische Zuordnung mog
lich, Z. B. in einem sehr groBen Krankengut von 
1110 Patienten mit Alveolitis bzw. Lungenfibro
sen 114 in 485 Fallen (43,7%), wobei sich die Zu
ordnung zu einer exogen-allergischen Alveolitis in 
308 Fallen, zu dem Fonnenkreis der "Kollageno
sen" (besonders Skleroderrnien und rheumatoider 
Arthritis) in 88 Fallen, Schadigungen durch Mine
ralien (As best, Hartmetall, ElektroschweiBer) in 52 
Fallen, durch Medikamente, besonders Zytostatika, 
in 12 Fallen, sonstige Schadigungen (Strahlung, 
Gase etc.) in 25 Fallen ergab. 

• Nach Abtrennung dieser atiologisch definierbaren 
Falle verbleibt die grofJe Gruppe der "idiopathi
schen" interstitiellen Pneumonien bzw. Lungenfibro
sen, ror die nur eine beschreibende Klassifikation 
nach vorwiegend morphologischen Gesichtspunkten 
herangezogen werden kann. Hier bewahrt sich nach 
wie vor der erste umfassende Ansatz der Einteilung 
der interstitiellen Pneumonien nach Liebow 115. 117, der 
bisher nur einiger Korrekturen bedurfte. 

• 1m Endstadium der voll entwickelten "ausge
brannten" Fibrose sind die spezifischen Ziige des 
floriden Prozesses weitgehend geschwunden; nur 
teilweise ist aus dem Fibrosemuster noch eine ge
wisse, sehr begrenzte Differenzierung moglich. 

Akute interstitielle Pneumonien, 
sog. atypische Pneumonien 

Mykoplasmenpneumonie. Sie ist mit 30-50% die 
hiiufigste der - nach klinischen Gesichtspunkten -
atypischen Pneumonien, die nach Einrohrung der 
Chemotherapie relativ an Haufigkeit zugenommen ha
ben 125. Die Infektion, die einen engen Kontakt vor-



630 Tiefe Luftwege und Lungen 

aussetzt, erfolgt meist aerogen, gewohnlich in den 
Atemwegen, wo die Erreger im Epithel nachgewiesen 
werden und sich vermehren 40. Kinder erkranken am 
haufigsten. Nur in 5-10% der Hille entwickelt sich 
eine Pneumonie, besonders bei iilteren Patienten, bei 
denen sie etwa 15% alIer Pneumonien ausmachen 
S01I133. Es kann zur Exazerbation eines Asthma oder 
einer chronisch-obstruktiven Lungenerkrankung kom
men. 

Der Erreger, Mycoplasma pneumoniae, nach dem 
Erstbeschreiber 53 auch als Eaton-Agens bezeichnet, 
steht zwischen den Bakterien und Viren 197, er kann 
mit immunfluoreszenzmikroskopischer Technik im 
Bronchialepithel nachgewiesen werden 10. 

Morphologisch ergeben sich unspezijische Befun
de 7.10, 109, 133, 136. Die Lungen werden ofter unilateral, lo-
bar besonders in den Unterlappen befallen, sie sind 
blut- und fliissigkeitsreich mit herdformigen, auch 
pleuralen Blutungen. Die Schleimhaute der kleinen 
Bronchien sind geschwolIen, ihre Lichtungen mit eit
rigem Schleim gefiilIt. Mikroskopisch findet man 
Odem mit Erythrozyten und Makrophagen, z. T. hya
line Membranen. Die vorwiegend lymphozytaren In
filtrate sind peribronchiolar und intralobular ausge
breitet. Es konnen sich herdfOrmige Alveolarwandfi
brosen mit kubischer Alveolarepitheltransformation 
entwickeln, haufig entstehen Pleuraadhasionen. 

Als Komplikationen kommen Otitis, Meningitis, 
Enzephalitis, Erythema nodosum, Stevens-lohnson
Syndrom, hamolytische Anamien, auch akute Pankrea
titis mit nachfolgendem Diabetes vor. Die Letalitat 
liegt unter 1 %; der Tod ist meist Folge einer Menin
goenzephalitis. 

Ornithose-jPsittakosepneumonie. Erreger ist Chla
mydia ornithosis bzw. psittaci, der ebenfalIs eine Zwi
schenstelIung zwischen Bakterien und Viren einnimmt 
und sich nur intrazelIular vermehrt 197. Er ist 0,2-
0,35 Ilm groB und mit Giemsa anf!irbbar 71. Reservoir 
sind Wild-, Zug- und Nutzvogel, die latent erkranken, 
z. B. Enten, Tauben, Puten, Wellensittiche und Papa
geien. Die Infektion erfolgt meist durch erregerhalti
gen Staub. Ubertragungen von Mensch zu Mensch 
kommen kaum vor. Die Inkubationszeit betragt 1-2 
Wochen. Man beobachtet grippale, typhoide (meist 
ebenfalls mit Lungenbeteiligung) und pneumonische 
Verlaufe. 

Morphologisch sind die Befunde meist uncharakte
ristisch 10,109,133,136. Die Ausbreitung ist ofter unilateral, 
segmental bis lobar, ofter besteht ein maBig reichli
cher Pleuraerguj3. Mikroskopisch folgt einer geringen 
intraalveolaren Exsudation die interstitielle entZiindli
che Infiltration aus mononuklearen ZelIen und weni
gen Leukozyten, die sich im peribronchovasalen Bin
degewebe auf die Lobuli ausbreitet. Das Bronchialepi
thel wird nekrotisch. 1m Odem sammeln sich Fibrin, 
groBe Makrophagen und einige Erythrozyten an. Die 
Erreger konnen intrazytoplasmatisch in desquamier
ten Alveolarepithelien gefunden werden. 

• Chlamydia trachomatis, ein typischer Erreger im 
Urogenitaltrakt Erwachsener, kann bei der Geburt 
auf das Neugeborene tibertragen werden. Er ruft 
bei 10-20% der infizierten Sauglinge ein Pneumo
nie-Syndrom mit Husten, Dyspnoe und anhalten
dem pathologischem Rontgenbefund hervor, das 
afebril und gutartig verlauft 20, 133. Einzelne histolo
gische Befunde sind aus Lungenbiopsien bekannt 
geworden. Es findet sich eine diffuse mononuklea
re interstitielle Infiltration, aber auch eine Bron
chiolitis mit starkerer intraalveolarer Reaktion wur
de beschrieben 13. 

Neuerdings wurden Infektionen mit ChI. trachoma
tis mittels positiver Kultur auch bei immunsuppri
mierten Erwachsenen, teilweise in Kombination 
mit Zytomegalievirus, beobachtet, die als vorwie
gend mononukleare interstitielIe und intraalveolare 
Infiltrate und mit unterschiedlich ausgepragter 
Bronchiolitis einhergehen 133. 

RickettsienpneumoniejQ-Fieber. Rickettsien sind 
ebenfalls zwischen Bakterien und Viren einzuordnen. 
Sie konnen durch blutsaugende Insekten tibertragen 
werden und gefahrliche fieberhafte Infektionen auslo
sen. 

Die Pneumonie bei Q-Fieber wird durch Coxiella 
bumeti verursacht. Verlaufe unter dem Bild eines grip
palen Infektes dominieren, Pneumonien kommen nur 
bei einem kleinen Teil der Infizierten vor 125, 175. Der 
streng intrazelIular wachsende Erreger ist nur for den 
Menschen pathogen. Er kommt bei gesund erscheinen
den Rindem, Schafen und Ziegen vor und gefahrdet 
vorwiegend die bauerliche Bevolkerung und Schlacht
hauspersonal; er wird aber auch durch rohe Milch 
und durch Staubinfektion ohne direkten Tierkontakt 
tibertragen, weil die Rickettsien in eingetrockneter 
Form lange virulent bleiben. Ubertragung von Mensch 
zu Mensch ist selten. Vorwiegend jugendliche Erwach
sene erkranken. Die Inkubation betragt 2-3 Wochen. 
Enzephalitis, Hepatitis, Perikarditis und Endomyokar
ditis konnen als Komplikationen auftreten. Die Letali
tat liegt unter 1 %, so daB pathologisch-anatomische 
Befunde relativ selten erhoben werden 133. 

Morphol'Ogisch 7, 10, 109, 136, 139 weisen die Lungen un-
regelmaBige, gelegentlich bis lobare rote und graurot
liche Herde auf. Die interstitielIe entztindliche Infiltra
tion mit Lymphozyten, Plasmazellen und epitheloiden 
Zellen geht mit einem intraalveolaren Odem einher, in 
dem es spater zur Fibrinabscheidung und Einlagerung 
von mononuklearen Zellen, Lymphozyten, wenigen 
Leukozyten und Erythrozyten komme. Die Alveolar
epithelien zeigen oft ausgepragte kubische Transfor
mation. Adventitiell in den Bronchien und Bronchio
len entwickeln sich Lymphfollikel. Es kommt zur Ex
sudatresorption; einige Fiille gehen in eine chronische 
Pneumonie tiber. 



Viruspneumonien 

Pneumotrope Viren. Virusinfektionen des Respirati
onstraktes befallen des sen unterschiedliche Regionen 
in unterschiedlichem AusmaB: obere und untere 
Atemwege, Bronchiolen und Alveolarbereich des 
Lungengewebes. Die Pneumonien entwickeln sich 
meist herdfOrmig, oft in Verbindung mit einer Bron
chiolitis. Das morphologische Bild ist relativ unspezi
fisch. Es entspricht zunachst einer akuten alveoliiren 
Schadigung mit ortlicher Zirkulationsstorung, Odem 
und hyalinen Membranen, ofter auch Hamorrhagie. 
Es folgen eine interstitielle mononukleare entziindli
che Infiltration und eine Proliferation der Pneumozy
ten yom Typ II (Abb. 6.34 a). Die Schadigungen des 
respiratorischen Epithels haben oft eine Schrittma
cherfunktion fur bakterielle Infektionen. 

Das Auftreten von EinschluBkorpem und ggf. vi
rusbedingten Riesenzellen kann fur manche Infektio
nen als spezifisch gelten 7. 10.133.136. 162.200.202 ([> S.561). 
Immunhistochemische Nachweise werden durch neu 
entwickelte monoklonale Antikorper stan dig verbes
sert 203. Der morphologische Befund ist durch den 
Nachweis virusbedingter ZeIlschadigungen und damit 

Abb. 6.34a-d. Interstitielle Viruspneumonie. a Viruspneumonie 
mit interstitiellen entziindlichen Infiltraten. Proliferation des AI
veolarepithels, sog. desquamativer Reaktion und Exsudation in 
die Alveolarraume. H.E. 190: I. b Hecht-Riesenzellpneumonie 
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der Pathogenitat der klinisch veranlaBten Viruskultur 
iiberlegen. Der Virusnachweis kann schlieBlich elek
tronenrnikroskopisch gefuhrt werden. 

Virusinfektionen konnen die Grenzen der oben ge
nannten Regionen iiberschreiten. Primiire Viruspneu
monien komrnen v. a. bei alteren Menschen, bei Pa
tienten mit kardio-pulmonalen Erkrankungen und bei 
Immunsuppression vor. 

Grippepneumonie. Das Grippevirus (Orthomyxovi
rus) komrnt in den Serotypen A, B und C vor. Beson
dere Bedeutung haben die Subtypen Al und A 2, die 
in imrner neuen Varianten zu Pandemien gefuhrt ha
ben, daneben komrnen sporadische und endernische 
FaIle in den Wintermonaten vor. Von der Pneumonie 
werden v. a. Kinder und iiber 50jahrige betroffen, die 
durch Vorerkrankungen besonders gefiihrdet sind. Die 
Letalitat ist auBerordentlich wechselnd. Der Anteil der 
Grippe an den Pneumonien schwankt mit den aktuel
len epidemiologischen Verhaltnissen stark. Drei For
men der Grippepneumonie werden unterschieden 95.109: 

• Die primiir-hiimorrhagische Grippepneumonie ver
lauft perakut, der Tod kann schon am 1. oder 2. 
Tag eintreten. 

bei Maseru, alveoliire Riesenzellen. H.E. 120: I. c Bronchialepi
thel bei Maseru mit epithelialer Riesenzellbildung. H.E. 500: I. 
d "Eulenaugen"-Riesenzelle bei Zytomegalie. H.E. 500: I 
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Die Lungen sind schwer, von Blutungsherden 
durchsetzt, hinzu kommt die Schwellung und hoch
rote Fiirbung der Schleimhiiute des Tracheobron
chialbaumes ([> S.563; Abb.6.13b). Mikrosko
pisch liegt das Bild eines schweren toxischen Ka
pillarschadens mit aneurysmaartigen Kapillarer
weiterungen, Rhexisblutungen und hiimorrhagi
schem Odem vor, auch GefaBwandnekrosen und 
Thrombosen kommen vor. Die feinere Analyse 
deckt fUichenhaften Untergang des Alveolarepithels 
auf l62 ; hyaline Membranen konnen sich bilden 
(akuter Alveolarwandschaden). 

• Interstitielle Grippepneumonie: Diese (zumindest 
nicht wesentlich bakteriell superinfizierte) Form ist 
vorwiegend peribronchioliir entwickelt, makrosko
pisch als miliare, graue, verwaschene Herde impo
nierend; die Infiltrate bestehen aus ortssHindig pro
liferierten Histio-, Lympho-, einigen Leukozyten. 
Diese Form ist beim Menschen selten. 

• Die sekundiir-bakterielle Grippepneumonie ist die 
hiiufigste Form 127. Die als zytopathischer Virusin
fekt entstehenden ausgedehnten Epithelnekrosen 
bahnen den Bakterien den Weg, unter denen die 
Streptokokken in neuer Zeit von Staphylococcus 
aureus und gramnegativen Bakterien als haufigste 
Superinfektionskeime verdrangt wurden 178. Art und 
AusmaB der bakteriellen Infektion bestimmen das 
entsprechend wechselhafte Bild. Lobullire und loba
re Ausbreitung kommen vor. Staphylokokkeninfekte 
neigen zur Abszedierung. Die bakterielle Superinfek
tion als sekundlire Pneumonie wird zur Todes
ursache. 

Pneumonien durch Paramyxoviren. Zu den Paramy
xoviren zlihlen das Masemvirus, das RS-Virus sowie 
die 4 Typen des Parainjluenzavirus, das dem Mumps
virus und dem Erreger der atypischen Gejlugelpest 
nahesteht 169. Ihre Bedeutung fiir die Lungeninfektio
nen ist unterschiedlich. 
• Parainjluenzapneumonie: Diese Infektion ist beim 

Menschen recht selten, v. a. sind Kinder betroffen. 
Es kommt lihnlich wie bei der Grippe zu einer 
Bronchitis, die sich deszendierend bis in das Lun
genparenchym ausbreiten kann. Auch hier spielen 
bei schweren Verlaufen bakterielle Superinfektio
nen eine Rolle. Wenige Todesfalle wurden bei 
Kleinkindem und Sauglingen beobachtet 109. 

• Newcastle disease: Das Virus, das bei Hiihnem, 
Wasservogeln und anderen Vogeln die atypische 
Gefliigelpest auslOst, kann besonders durch 
Schmierinfektion uber die Konjunktiven, aber auch 
aerogen auf den Menschen iibertragen werden; es 
gibt nur sporadische Infektionen. Es entwickelt 
sich eine meist einseitige Konjunktivitis, eine Lym
phadenitis im Halsbereich und eine grippeiihnliche 
Entzundung im oberen Atemtrakt 10, 109, 169. Selten 
kann es neben zentralnervosen Storungen zu einer 
nur wenige Tage dauemden, fliichtigen Pneumonie 
kommen. Die Prognose ist gut. 

• RS-Virus-Pneumonie: Das RS-("respiratory-syncyti
al"-}Virus, wegen der Synzytialbildung in Gewebs
kulturen so benannt, ist der wichtigste Erreger von 
Atemwegserkrankungen in den ersten Lebensjah
ren 109,162,191. Etwa die Hlilfte aller Kinder wird be-
reits im 1. Winter infiziert, bei 90--100% aller Er
wachsenen sind neutralisierende Antikorper nach
weisbar. Die Immunitat ist nicht stabil, Reinfektio
nen sind haufig. Erwachsene erkranken sporadisch 
wlihrend der charakteristischen Winterepidemien. 
Das Virus, das primlir im Nasen-Rachen-Raum haf
tet ([> S.528) kann sich deszendierend auf die 
Lunge ausbreiten. In schweren und todlich verlau
fenden Flillen findet man besonders eine prolifera
tive Bronchiolitis mit lymphomonozylliren Infiltra
ten und teils knospenartigen Epithelproliferationen 
mit Tendenz zur Riesenzellbildung und gelegent
lich zu beobachtenden, 3-6 11m groBen, azidophi
len, intrazytoplasmatischen Einschluj3korpem; be
troffen scheint besonders der Bereich der Bron
chiolen, in dem Clara-Zellen iiberwiegen 162. Leuko
zytiire Reaktionen deuten auf eine bakterielle Su
perinfektion hin, v. a. durch H. injluenzae und hii
molytische Steptokokken. 
Die bronchiollire Obstruktion bewirkt herdfOrrnige 
akute Uberbliihungen des Lungengewebes und 
Luftverteilungsstorungen, klinisch unter dem Bild 
der spastischen Bronchitis. Bronchiektasenentwick
lung kann folgen. 
Die Letalitiit liegt unter 5%. 

• Masempneumonie: Das Masemvirus hat eine hohe 
Kontagiositiit und wird v. a. durch Tropfcheninfek
tion von Mensch zu Mensch iibertragen. Die Allge
meinerkrankung Masem geht regelmaj3ig mit ka
tarrhalischen Erscheinungen an den Atemwegen 
einher, in schweren Fallen mit pulmonalen Kompli
kationen, die iiberzufallig haufig auch mit zentral
nervosen Komplikationen zusammenfallen 109. Die 
Pneumonie tritt am haufigsten gleichzeitig mit dem 
Exanthem aufJ25. Sie kommt als primiire, vorwie
gend von den terrninalen Bronchiolen aus sich pe
ribronchiollir ausbreitende Viruspneumonie und in 
einer sekundiir-bakteriell uberlagerten Form vor, 
wobei Staphylokokken und Streptokokken, seltener 
Pneumokokken und H. injluenzae eine Rolle spie
len. Die Letalitiit wird mit 0,8 bis 5,6% angege
ben, wobei altere, v. a. aber in ihrem Immunsystem 
geschadigte Personen besonders gefahrdet sind. 

Morphologisch ergeben sich demnach unterschiedli
che Befunde, die noch durch das wechselnde AusmaB 
von Riesenzellbildung, insbesondere durch die disku
tierten Beziehungen zur Hecht-Riesenzellpneumonie 
(Abb. 6.34 b), und durch mogliche Beziehungen zu 
einer Pertussisinfektion gerade in den todlich verlau
fenden Fallen kompliziert werden 10,109,133,136,162,200. Mi-
kroskopisch ist die starke Epithelhyperplasie charakte
ristisch, die unter hoher Mitoserate zu mehrschichti
gen Ubergangsepithel- bis Plattenepithelmetaplasien 



filhrt, wobei sieh auch die bizarren vielkemigen Rie
senzellen mit intranuklearen EinschluBkorperchen ent
wiekeln, die auch yom Alveolarepithel ausgehen kon
nen 202 (Abb. 6.34 a). Die Riesenzellbildung wird auf 
ein besonderes F-Antigen (sog. Fusionsfaktor) in der 
Virushulle zuriickgefilhrt 162. 

• Die bakteriellen Superinfektionen verwischen die
ses Bild der typischen Viruspneumonie mehr oder 
weniger. Abszedierungen, Pleuritis und Pleuraem
pyem kommen vor. 

• Die chronischen Schiiden der Bronchiolitis konnen 
Ausgangspunkt filr die Entwicklung friihkindlicher 
Bronchiektasen (I> S. 572) werden, wobei den Ma
sem neben den RS-Viren-Infektionen wegen ihrer 
Haufigkeit eine besondere Bedeutung zukommt. 

• Die Hecht-Riesenzellpneumonie 93 wird zu dem 
Kreis der Masemvirusinfektion gerechnet. Sie ent
wiekeIt sieh anscheinend auf dem Boden einer be
sonderen immunologischen Situation des Wirtsor
ganismus 162 auch ohne Ausbildung eines Hautex
anthems. Sie tritt gehiiuft bei Kranken mit Storun
gen der Immunabwehr auf, z. B. bei leukiimischen 
Kindem. Gegen das F-Antigen wird bei einer Im
munisierung kein zirkulierender Antikorper gebil
det. Eine Ausbreitung durch Fusion, d. h. beson
ders durch Riesenzellbildung, bleibt moglich, so
fern die T-Killerzellfunktion gestBrt ist; hierfUr 
scheint auch die eher geringer entwickelte lympho
zytare interstitielle Begleitinfiltration gerade bei der 
Riesenzellpneumonie zu sprechen. 

• Mumps-Pneumonie: Das Mumpsvirus gehort eben
falls in die Gruppe der Myxo- bzw. Paramyxovi
ren. Atemwegsinfekte sind bei Mumps seIten, 
Pneumonien stellen eine Raritiit dar 109. 

DNS-Viren 
• Adenoviruspneumonie: Von den zur Gruppe der 

DNS-Viren gehOrigen Adenoviren sind Z. Z. 41 Se
rotypen bekannt 2OO, filr die deutliche Unterschiede 
hinsiehtlich der geographischen Verbreitung, des 
epidemiologischen VerhaItens und der Form des 
Krankheitsbildes bestehen 109. Ob we im Tierver
such nachgewiesene onkogene Potenz auch filr den 
Menschen Bedeutung hat, ist nieht erwiesen. 
Die Infektionen, oft in epidemischer Ausbreitung, 
verlaufen meist als uncharakteristische Atemwegs
infekte unterschiedlichen Schweregrades, nur selten 
als Pneumonien. Eine Mitbeteiligung der Konjunk
tiven, des Magen-Darm-Traktes, der Mittelohren 
und des ZNS kommt vor. Bei Immunsuppression 
werden schwerwiegende Pneumonien haufiger be
obachtet. Sekundiire bakterielle Komplikationen, 
V. a. durch Pneumokokken, entwickeln sich am hau
figsten bei Siiuglingen und Kleinkindem. Morpho
logisch 10,80,109,133,136,200 findet man in den hyperami-
schen Lungen graurote bis graugelbliche, unregel
maBige Herde, in der Bronchialschleimhaut Ulzera
tionen; nieht selten besteht eine fibrinose Pleuritis. 
Herdformige Oberblahungen subpleural, gelegent-
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lich interstitielles Emphysem, kommen vor. Mikro
skopisch fallen ausgedehnte Nekrosen des Bronchi
alepithels besonders in den peripheren Abschnitten 
auf; dabei bestehen in der Bronchialwand und peri
bronchial lympho-plasmazelluliire und mononu
kleiire Infiltrate, die sieh auf die Alveolarwande 
vorschieben. Der zytopathische Vrruseffekt wird an 
den konstant auftretenden Nekrosen und an der 
Bildung ein- bis zweikemiger Riesenzellen mit 
Giemsa-positiven intranuklearen Einschlufikorpem 
deutlich, die bis 5 J,lm groB werden konnen 202. Aus 
den Nekrosen werden Viren in groBem Umfange 
frei und scheinen unter besonderen, noch unbe
kannten Bedingungen eine ortlich destruktive Im
munreaktion aus16sen zu konnen 162. 

Aus den Epithelnekrosen in den Bronchiolen kann 
eine Bronchiolitis obliterans resultieren. Die Rege
neration erfolgt oft tiber eine Plattenepithelmetapla
sie. Auch hier ist eine spatere Entwicklung von 
Bronchiektasen moglich. 

• Pulmonale Zytomegalie: Das Zytomegalievirus ist 
nur fakultativ pathogen. Weiteres I> S. 642. 

Sonstige Vlruspneumonien 
• Die Varizellenpneumonie wird durch das Herpesvi

rus varicellae (DNS-Virus) ausge16st, das dem Her
pesvirus hominis eng verwandt, dessen Pathogeni
tat aber sehr unterschiedlich ist 109. 

Infektionen mit Herpes-simplex-hominis blei
ben gewohnlich lokalisiert, die Atemwege und 
Lungen werden nur bei Herpes generalisatus 
auBerst selten befallen. Die einkemigen Rie
senzellen mit KemeinschluBkorper sind nicht 
filr diese Infektion pathognomonisch 202. 

- Herpes-varicellae-Infektionen verlaufen bei et
wa 70% symptomatisch. Bei Windpocken der 
Kinder tritt eine Pneumonie bei etwa 1 %, bei 
Erwachsenen bei bis zu 50% auf, hier beson
ders bei reduzierter Abwehrlage 109. Die Pro
gnose der Pneumonie ist im allgemeinen gut, 
doch wird bei schwer vorgeschadigten Perso
nen mit einer Letalitat urn 17%, bei Schwange
ren bis 44% gerechnet 178. 

Morphologisch finden sich herdfOrmige, beson
ders peribronchiolare, vorwiegend mononu
kleare Infiltrate, in den Alveolen liegt ein fibri
noses und Z. T. hamorrhagisches Exsudat, auch 
konnen hyaline Membranen entwiekelt sein. Es 
bilden sich Nekrosen, die spater fibros abge
kapselt werden und verkalken konnen 10. 

• Lungenveranderungen bei Infektionen mit Picoma
viren: Zu den Pieomaviren zahlen die Rhinoviren 
sowie die Enteroviren (Polio-, Coxsackie- und 
Echoviren). 
- Rhinoviren sind vorwiegend Aus16ser des ba

nalen Schnupfens ("common cold"). Zahlrei
che Virustypen sind bekannt 126. Die atiologi
sche Differenzierung ist sehr schwierig. Pneu
monien entstehen wohl fast ausschlieBlich 
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durch bakterielle Superinfektionen, denen das 
Virus den Weg bahnt. 
Enterovirusinfektionen verlaufen gewohnlich 
als Schnupfen oder leicht fieberhafter grippaler 
Infekt. Viruspneumonien entstehen nur selten, 
besonders durch bestimmte Typen der Echo
und Coxsackieviren 109. 

• Reovirusinfektionen: Infiziert werden wohl v. a. 
Kleinkinder; 80% der Erwachsenen besitzen Anti
korper. Fiikal-orale Schmierinfektionen spielen die 
Hauptrolle. Es entwickeln sich uncharakteristische 
Erkrankungen mit Fieber, Erbrechen, Durchfall 
und Schnupfen; gelegentlich treten schwere Erkran
kungen mit Myokarditis, Hepatitis, Enzephalitis 
und v. a. Pneumonie auf 109. Die Lungenherde zei
gen interstitielle plasmazelluliire und mononukleiire 
Infiltrate und mehrkernige alveoliire Riesenzellen 
ohne EinschlujJkorper 202 • 

• Bei sonstigen Viruserkrankungen werden vereinzelt 
Lungenbeteiligungen bei Viren der Pockengruppe 
(besonders Variola maior), als Impfkomplikation 
nach Vakziniaapplikation, bei Infektion mit Viren 
der Arbovirusgruppe und bei lymphozytiirer Cho
riomeningitis, schlieBlich auch bei den fraglichen 
Viruserkrankungen der infektiOsen Mononukleose 
und bei der Katzenkratzkrankheit beschrieben 109. 

Chronische interstitielle Pneumonien 

Definition. hroni . che inler lilielle Pncumonlcn 
"lIld pmlretllit'rl I'eriollfmde, r(}fwit!gl'lIti illl bill 
c/C'gelrebigell LIIIIRC'lIgerfil/ ahlllLlfi' luiC' /;lIhill
ell/llgell ( .. cOIlllee/II'£' Ii.UII£' di.l(,ow" \0\ '9 I~; .. //I _ 

fillret/;I'e 11111 > eli5C'(/\e" ) unle . chledlichcr. oft 
auch unbekannlcr .. Liol gic. dlc gewohnlich in ei
n r L,IIIXl'/Ijihmw enden. KIIIII.leh i"L Ihr Begmn 
ft unmcrkJi h miL em f allmtihlich lunchmendcn 

Dnp"ol' al forilh ympL III und kardio f£'.I/,irtIIOri
Ichl' ImaGi,fl',,- in def Tcnninulphuse. 

Atiologische Differenzierung. Eine grobe, insgesamt 
unbefriedigende und diskutable Einteilung kann fol
gendermaBen vorgenommen werden: 
• Chronische Narbenstadien akuter Viruspneumonien 

nachgewiesener Atiologie; 
• zur Fibrose fiihrende Lungenbeteiligung an System

erkrankungen, besonders bei Rheumatismus und 
sog. Kollagenosen; 

• Lungenfibrosen als Folge bekannter toxischer, phy
sikalischer, chemischer Schiidigungen des Lungen
gewebes wie Z. B. Strahlenpneumonie ([> S. 638), 
gewerbliche Schiiden durch Gase, Staube, Dampfe 
([> S.671, S.680), auch inununologisch ausge16-
ster Schadigungen (z. B. Transplantationslunge, [> 
S.642); 

• Lungenfibrose aus vernarbenden Granulomatosen 
wie Sarkoidose, exogen-allergischer Alveolitis mit 

sarkoidiihnlicher Reaktion, Immunvaskulitiden; die 
Tuberkulose, die ebenfalls zu erheblichen Fibrosie
rungen fiihren kann, ist hier ausgenommen ([> 
S. 669); 

• "idiopathische" ("kryptogenetische"), d.h. in ihrer 
Atiologie unbekannte faIle chronischer interstitiel
ler Pneumonie und Fibrose. 

In Jcdcm all eincr .. idi pathi. chen" Erkrankung 
ollLe mil allen ill In nach einer mtlglichen 
.. Liol gle gdahndel werden. 

Morphologische Grundreaktionen. Die Reaktions
breite des Lungengewebes ist durch dessen Struktur 
und zellulare Zusammensetzung begrenzt. Ganz gene
rell lassen sich zwei Grundreaktionen unterscheiden: 
• Bei der muralen Form herrschen interstitielle ent

ziindliche Infiltrate vor, die nicht nur in den Alveo
larsepten, sondem Ofter auch im peribronchiolova
salen Bindegewebe ausgebreitet sind. Die einset
zende Fibrosierung lauft vorwiegend im Bindege
webe ab und folgt dem ursprtinglichen Muster der 
Entziindung. 

• Bei der luminalen Form kommt es zur Ansamm
lung groBer mononuklearer Zellen im Alveolar
raum und meist deutlichen Proliferation von Pneu
mozyten des Typ II. Die intraalveoliir liegenden 
Zellen, zunachst als abgestoBene Pneumozyten ge
deutet (" desquamative" interstitielle Pneumo
nie 121), haben sich jedoch als Alveolarmakropha
gen erwiesen, die Z. T. auch SuJfactantbestandteile 
phagozytiert haben. Es kann sich daraus eine 
"zwiebelschalenartige" intraluminale Fibrosierung 
entwickeln. Septale Infiltration und Fibrosierung 
bleiben gering. 

• Sonstige weitere Befunde erlauben eine weitere 
Differenzierung aufgrund des histologischen Bil
des, so das Auftreten von Riesenzellen im Alveo
larraum, eine starke lymphozytiire Reaktion mit 
Bildung von Follikeln oder das Vorkommen oblite
rativer Bronchiolitis. Sie haben zu der ursprtingli
chen Einteilung der interstitiellen Pneumonien von 
Liebow 115, 11 7 gefiihrt, doch konnen diese nicht aIle 
als pathogenetische oder gar atiologisch begrtindete 
Entitaten gewertet werden. Charakteristisch sind 
V. a. die oft von Ort zu Ort wechselnden Formen 
der entziindlichen Reaktion und Fibrosierungsmu
ster, auch das Nebeneinander alterer und frischer 
Lasionen. 

• Abgesehen von der interstitiellen und im allgemei
nen wesentlich weniger hervortetenden intralumina
len Fibrosierung tragen offenbar auch SttJrungen 
der SuJfactantwirkung mit Atelektase und Alveo
larkollaps bei, die zu ortlicher atelektatischer Indu
ration fiihren. 
Eine ausfiihrliche und iibersichtliche Darstellung 

der Pathogen ese, Reaktionsmuster und Fibrosierungs
typen findet sich bei Burkhardt u. Gebbers 28 • 



Abb. 6.35a-f. Chronische interstitielle Pneumonie und Fibrose. 
a Chronische interstitielle Pneumonie, gewohnlicher "klassi
scher" Typ (UIP). Schon deutliche Fibrose, geringe interstitielle 
entziindliche Infiltrate, schwache sog. desquamative Reaktion. 
H.E. 300: I. b Positive CD 18-Imrnunhistochemie der intraalveo
lar liegenden Zellen bei starker sog. desquamativer Reaktion. 
360: I. c Chronische interstitielle Pneumonie, sog. desquamati
ver Typ (DIP). Massive Ausfiillung der Alveolarraume vorwie
gend mit Makrophagen, nur sehr geringe interstitielle entziind-

Formen der chronischen interstitiellen Pneumonien 
• Die gewohnliche (klassische) interstitielle Pneumo

nie (" usual interstitial pneumonia" = VIP nach 
Liebow 115.117) ist die am hiiufigsten auftretende 
Form und auch die Form der meisten "idiopathi
schen" Hille. 
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liche Reaktion. H.E. 300:1. d Fortgeschritteneres Stadium einer 
chronischen interstitiellen Pneumonie (UIP). Schon deutliche Fi
brosierungen und vorwiegend kleinwabiger Umbau. E.v.G. 6:1. 
e Gitterformige interlobulare Fibrose, moglicherweise nach 
Streptokokkenpneumonie und Pleuritis entstanden. E.v.G. 5,6:1. 
f Wabig-fibrotischer Umbau des Lungengewebes ("honeycomb 
lung", "bronchiolektatisches Emphysem", "emphysematose Ge
rUstsklerose"). Schnittflachenfoto. 2: I 

Makroskopisch ist eine Verbreiterung der Septen mit 
Reduzierung der Alveolarisierung erkennbar. Bevor
zugt sind die subpleuralen Abschnitte betroffen, die 
Vnterlappen starker als die Oberlappen. Mit zuneh
mender Fibrosierung wird die Lunge derb und 
schwer. Die Pleuraobermiche erscheint "wie geham-
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mert". Die Ubergange zum unveranderten Lungen
gewebe sind unscharf, hier sind die charakteristi
schen Befunde zu erwarten, was fur die Auswahl 
der Biopsieregionen von Bedeutung ist. Mikrosko
pisch (Abb. 6.35 a, b, d) besteht eine diffuse, meist 
vorwiegend intralobulare, lymphoplasmazellulare, 
interstitielle Infiltration, auch Eosinophile konnen 
aufgefunden werden. Schon friih beginnt eine Fi
broblastenproliferation und Faservermehrung, wo
bei sich die Fasem zwischen KapiIIaren und Alveo
laroberfUiche schieben. 1m Alveolarepithel besteht 
gewohnlich eine sog. kubische Transformation, die 
durch Vermehrung der Pneumozyten yom Typ II zu
standekommt. In den friihen Stadien konnen hyaline 
Membranen etabliert sein. In fortgeschrittenen Sta
dien gehen die entziindlichen Infiltrate zuruck, die 
fibrose Verbreiterung der Septen nimmt zu, die AI
veolarstrukturen werden kleinwabig umgebaut 
(Abb. 6.35 f), die Kapillarisierung ist reduziert. In 
etwa einem Drittel der Hille kommt es ausgehend 
von GefaBen und den Wanden respiratotischer Bron
chiolen auch zu einer Vermehrung glatter Muskula
tur (sog. muskulare Lungenzirrhose). 

• Desquamative interstitielle Pneumonie ("desqua
mative interstitial pneumonia" = DIP nach Lie
bow 121): Sie ist gekennzeichnet durch die massive 
Ausfiillung der Alveolarraume durch Alveolar
makrophagen und nur einige desquamierte Alveo
larepithelien bei relativ geringer interstitieller Re
aktion (Abb. 6.35b,c). 
Die ursprungliche VorsteIlung, es handele sich urn 
eine spezifische Form interstitieIler Pneumonie mit 
anderer (besserer) Prognose, hat sich nicht auf
rechterhalten lassen 9,28 (dagegen 38). Es liegt wohl 
eher eine vornehmlich jrahe, phasenhaft auftreten
de Reaktion mit erhOhter Surfactantproduktion vor, 
die auch bei anderweitigen, zu Alveolarschliden 
fuhrenden Prozessen auftreten kann 42 und mogli
cherweise auch gewisse pathogenetische Beziehun
gen zur Alveolarproteinose (t> S. 597) h&t. 

• Riesenzellige interstitielle Pneumoliie ("giant cell 
interstitial pneumonia" = GIP nach Liebow 115, 117): 

Diese Variante ist sehr selten. Es treten hier neben 
der interstitieIlen entziindlichen Reaktion im Al
veolarbereich bizarre Riesenzellen auf, wobei man 
an eine Virusatiologie denken wird. EinschluBkor
per konnten jedoch in den RiesenzeIlen nicht nach
gewiesen werden, dagegen kommen gelegentlich 
"asteroid bodies" vor. 

• Lymphozytare interstitielle Pneumonie ("lymphoid 
interstitial pneumonia" = LIP nach Liebow 115,117): 

Diese Form ist durch eine starke interstitielle 
lymphoretikulare Infiltration mit reifen Lympho
zyten, Z. T. auch Plasmazellen gekennzeichnet 
(t> Abb. 6.63 a), auch kommen Sekundiirfollikel 

mit breiten, gelegentlich epitheloiden Reaktionszen
tren zur Entwicklung 119; es bestehen enge Beziehun
gen zu anderweitigen lymphoproliferativen Prozessen, 
atiologisch u. a. zu HIV-Infektionen, aber anscheinend 
auch zu malignen Lymphomen, so daB es sich offen
sichtlich nicht urn ein einheitliches Krankheitsbild 
handeIt 141 (t> S. 706). 
• Bronchiolitis obliterans mit interstitieller Pneumo

nie ("bronchiolitis obliterans with classical inter
stitial pneumonia" = BIP nach Liebow 115,117): Hier 
sind neben den Infiltraten der meist noch hochakti
yen interstitieIlen Pneumonie in den Bronchiolen 
Nekrosen des Epithels ausgebildet, in den Lichtun
gen liegt fibrinhaltiges Material, das organisiert 
wird (t> S. 572). Es ist zweifelhaft, ob diese Form 
als Entitat bei den chronischen interstitieIlen Pneu
monien eingeordnet werden soIlte 18,72. Offenbar 
liegt noch ein recht akuter ProzeB vor, und es liegt 
nahe, an eine subakute oder schon chronische Vi
ruspneumonie zu denken, bei denen entsprechende 
bronchiolare Schliden in typischer Weise vorkom
men, auch bakterielle oder chemische Noxen kon
nen eine RoIle spielen. Eine Ubereinstimmung mit 
der Bronchiolitis obliterans mit organisierender 
Pneumonie (BOOP, t> S.572) wird diskutiert28, 

wobei es sich primlir urn einen zur Organisation 
kommenden alveolaren (also intraluminalen) Pro
zeB handeIt. 

• Chronische interstitielle Pneumonie, not otherwise 
specified ("CIP-NOS,,)9: Diese Kategorie wurde 
vorgeschlagen, urn die FaIle chronischer interstitiel
ler Pneumonie zu erfassen, weIche die morphologi
schen Kriterien der bisher definierten Formen nicht 
erfiiIlen. Es soIl sich urn eine verhiiltnismafiig 
kleine Anzahl von Fallen handeln, deren besonde
res Spezifikum in dem zumindest zeitweisen Fehlen 
der histologischen Variabilitat (wie charakteristisch 
bei UIP), in einer geringeren intraalveolaren Ma
krophagenansarnmlung (im Gegensatz zu DIP), im 
iibrigen mit meist zellreichen interstitieIlen Infiltra
ten und oft reichlich beigemischten PlasmazeIlen 
liege. Atiologisch werden Beziehungen zu sehr un
terschiedlichen, oft auch anderweitig charakterisier
baren Prozessen wie KoIlagenosen, Medikamenten
schliden, H ypersensitivitatspneumonie, Asbestosis, 
chronischer venoser Hypertension, Zustand nach 
Knochenmarktransplantation, aber auch das Vor
kommen "idiopathischer Faile" diskutiert. Dies 
Konzept erscheint gerade wegen der sehr unter
schiedlichen und oft wohl eruierbaren A.tiologie 
nicht sehr iiberzeugend, konnte sich aber als niitz
lich fur die morphologische Differentialdiagnose 
gegeniiber der VIP und damit auch fur therapeuti
sche Ansatze erweisen. 
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Lungenbeteiligung bei Rheumatischem Fieber und 
chronischer Polyarthritis. Die Angaben tiber die Hau
figkeit sind sehr unterschiedlich und reichen von 1-
60%. lugendliche Patienten sollen besonders betrof
fen sein. 1m zeitlichen Ablauf wird gleichzeitiges 
oder spateres Auftreten der Lungenveranderungen be
obachtet, sie konnen gelegentlich der Gelenkerkran
kung auf Jahre vorauslaufen. Interstitiell-pneumoni
sche Prozesse mit Ubergang in Lungenfibrose werden 
bei 1-2% der Falle beobachtet. 
• Die rheumatische Pleuritis ist gewohnlich serofi

brinos; unter dem Fibrinbelag wird gelegentlich 
eine palisadenformige Anordnung von Fibroblasten 
und Histiozyten gefunden. Proliferationen der 
Deckzellen konnen in den Biopsien ein Mesothe
liom vortauschen 72. Es resultieren zumeist ausge
dehnte Verwachsungen; plattenartige Hyalinisierun
gen sind nicht typisch. 

• Rheumatische Kn6tchen kommen selten vor. Sie 
liegen vorwiegend septal und subpleural und sind 
durch nekrotische Zentren gekennzeichnet, die von 
oft palisadenfOrmig angeordneten Histiozyten und 
Fibroblasten umgeben werden. Besonders unter 
Kortikoidtherapie kann es zur Kavernisierung und 
durch Ruptur bei subpleuraler Lage zum Pneumo
thorax kommen 10. 

• Bei Pneumokoniosen kann sich die typische rund
herdartige, oft konzentrisch geschichtete Caplan
Liision (Siliko-Arthritis, I> S. 677) bilden, die dif
ferentialdiagnostisch oft nur schwierig gegen eine 
Silikotuberkulose abgegrenzt werden kann 75.78. 

• Die rheumatische Pneumonie, die sich als Begleit
reaktion des rheumatischen Fiebers entwickelt und 
meist mit einer Polyserositis und rheumatischen 
Karditis verbunden ist 109, verlauft meist recht 
wechselhaft und oft fltichtig, von den Folgen der 
Herzerkrankung tiberiagert. Eine starke Alveolar
zeliproliJeration mit vereinzelten Riesenzellen, 
Odem und hyalinen Membranen, dazu lymphoplas
mazellulare, interstitielle und perivaskulare Infiltra
te mit groBen basophil en Zellen und gelegentlich 
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Aschoff-Geipel-Granulome pragen das morphologi
sche Bild (Abb. 6.36b), zu dem im subakuten und 
chronischen Stadium FibroblastenproliJeration, Ex
sudatorganisation und Fibrosierung hinzutreten 
konnen 60. J87. 

• Die chronische interstitielle Pneumonie und Fibro
se ist die bedeutsamste rheumatische Lungener
krankung und tritt bei 1-2% der Patienten mit 
rheumatischer Arthritis auf. Sie ist bei Fehlen son
stiger typischer rheumatoider Prozesse von der 
"idiopathischen" Form nicht zu unterscheiden 160, 

so wie auch etwaige atiologische Beziehungen vie
ler "idiopathischer" Lungenfibrosen zu dem rheu
matischen Formenkreis fraglich bleiben. Die mor
phologischen Friihveranderungen mit Odem, hyali
nen Membranen, fibrinosem Exsudat mit einigen 
Erythrozyten und Makrophagen sind nicht spezi
fisch, typische Granulome sind sehr selten 10, 109 . In 
den spiiten Phasen gehen diese Erscheinungen zu
ruck, es kommt zu Fibroblastenproliferation und 
intra- und perilobularen Fibrosen, die in den als 
solchen unspezifischen Typus der fibrotischen Wa
ben lunge ftihrt. 

• Die Panchondritis rheumatica (I> S. 569) kann 
selten Trachea und grofJe Bronchien befallen 167. 

Sie ist haufiger mit Erythematodes disseminatus 
und Sjogren-Syndrom verbunden 10. 

Lungenbeteiligung bei den sog. Kollagenosen. Zu 
den "pararheumatischen" Kollagenosen werden der 
Erythematodes disseminatus, die progressive Sklero
dermie, die Dermatomyositis und die Periarteriitis 
nodosa sowie andere Immunvaskulitiden gerechnet. 
Die Lungen konnen bei allen diesen Krankheiten be
troffen sein 9.38,89.91 . 176. 

• Lupus erythematodes disseminatus. Bei dieser 
Krankheit wird die Lungen- undloder Pleurabeteili
gung mit 30-70% angegeben 9, 38.9 1. 176. 

Das morphologische Bild ist nicht spezifisch, ofter 
tiberlagert durch begleitende Infektionen oder Fol
gen eines Nierenversagens (uramische Pneumonie). 
Die akute Erythematodes-Pneumonie entspricht mit 
Odem, lymphoiden und histiozytaren interstitiellen 
Infiltraten, hyalinen Membranen, einem fibrinos
hamorrhagischen Exsudat und Schwellung und De
squamation des Alveolarepithels weitgehend dem 
Bild des diffusen Alveolarschadens. Gelegentlich 
konnen auch fokale Nekrosen oder Granulome auf
treten. 1m Falle eines hamorrhagischen Verlaufes 
wird auch eine Arteriolitis mit leukozytarer Infiltra
tion gefunden. 1m weiteren VerI auf kommt es zur 
FibroblastenproliJeration mit Entwicklung einer 
vorwiegend subpleural-basalen interstitiellen Fib
rose, die von Herden karniJizierter alveolarer 
Pneumonie ggf. mit obliterativer Bronchiolitis 
(BOOP) durchsetzt sein kann, in aller Regel aber 
nicht AusmaB und Schwere wie bei der Skleroder
mie erreicht. 
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• Sklerodennie (progressive systemische Sklerose): 
Hierbei wird die Lunge meist erst spat, aber ver
haltnismiillig oft befaUen (Abb. 6.36 a) ; die Anga
ben reichen von 25_100%68. 
Erscheinungen eines floriden akuten Stadiums kon
nen weitgehend fehlen. Die Fibroblastenproliferati
on erfolgt ohne wesentliche entziindliche Begleitin
filtration en 109. 1m Randgebiet der Fibrosierung be
stehen gewohnlich ein interstitielles Ddem und 
Schwellungen des Alveolarepithels. Es kommt zu
nachst zur Bildung wirrer Retikulinfasemetze, zur 
Ruptur der elastischen Fasersysteme und zum Ka
pillaruntergang 10. Es folgt der wabig-fibrotische 
Umbau, der besonders die Mantelzone unter Beto
nung der basalen Lungenabschnitte betrifft 145. An 
den kleinen Pulmonalarterien und Arteriolen treten 
oft ausgedehnte, bis zur Lichtungsobliteration fiih
rende Wandschaden auf, die z. T. aber eher als 
posthypertonisch gedeutet werden 88. Besonders in 
der sklerodermischen Wabenlunge werden Hyper
plasien und als prakanzeros zu wertende Dys
plasien; 10. 132 des Bronchial- und Alveolarepithels 
beobachtet ([> S. 689). 

• In den Formenkreis der Sklerodermie gehort auch 
das CREST-Syndrom 2. 204 , durch Calcinosis, Ray
naud, Esophageal, Sclerodactylia, Teleangiectasia 
gekennzeichnet. Die Lungenveranderungen sind 
meist geringer. Es kann sich eine interstitielle Fibro
se entwickeln, z. T. bestehen auch entztindliche Ver
anderungen in den kleinen Luftwegen. Haufig ste
hen vaskulare Veranderungen mit Fibroelastose der 
Intima im Vordergrund; etwa ein Drittel der Patien
ten entwickelt eine pulmonale Hypertonie. 

• Dermatomyositis: Haufigkeit und AusmaB der Lun
genbeteiligung bei der Dermatomyositis (Polymyo
sitis) sind seltener und geringer ausgepragt. Die mor
phologischen Befunde sind ahnlich wie bei dem Ery
thematodes, die sich entwickelnde Fibrose ist eben
falls vorwiegend subpleural-basallokalisiert 10.67. Es 
scheint ebenfalls eine Beziehung zur Entstehung von 
Tumoren vorzuliegen 72. 

• Ankylosierende Spondylitis: Hierbei konnen fibro
sierende Lungenveranderungen Jahre nach Beginn 
der Erkrankung auftreten. Sie sind uncharakteri
stisch; die Fibrose und ein teils bulloses Emphysem 
konnen narbig ausgeheilte Lungentuberkulosen 
imitieren 50.72. Aspergillusbefall und Bildung von 
Aspergillomen wurden beschrieben. 

• Lymphoide interstitielle Pneumonie: Sie konnte ge
gentiber den tibrigen erwmnten morphologischen 
Formen der interstitieUen Pneumonien ([> S.706) 
eine gewisse SondersteUung hinsichtlich ihrer 
Atiologie, ihrer Beziehung zu anderweitigen Er
krankungen, besonders dem rheumatischen For
menkreis, und hinsichtlich des Verlaufes einneh
men 10,154. So kommen lymphoproliferative Lungen
veranderungen bei etwa 9-33% der Falle von Sjog
ren-Syndrom vor, die teils in einer Atrophie der 
Bronchialschleimdriisen mit dichter lymphoplasma-

zellularer Infiltration, teils auch in einer ausgepragt 
lymphozytaren Form der interstitiellen Pneumonie 
mit Lymphfollikelbildung (Pseudolymphom) be
stehen 10,72,181, In anderen Fallen kommt es zur Ent
wicklung maligner Lymphome oder der lymphoma
toiden Granulomatose ([> S, 646), die vorwiegend 
die Lungengefiille beHiUt 10.71, 120.146. 

Lungenbeteiligung bei Magen-Darm-Erkrankun
gen. Lungenmanifestationen kommen in Form einer 
in der Lavage nachweisbaren lymphozytaren Alveoli
tis in bis zur Halfte der FaIle von M. Crohn, bei Coli
tis ulcerosa, primar-biliarer Leberzirrhose, aber nur 
selten bei aktiver chronischer Hepatitis vor 129. In der 
Bronchialschleimhaut konnen sich epitheloidzellige 
Granulome entwickeln; schwerwiegend, mit Restrikti
on und Obstruktion einhergehende Lungenprozesse 
sind selten (Abb. 6.36 e, f). 

Strahlenpneumonie und Fibrose 

Pathogen ese, verlauf. Strahlenschaden der Lunge 
kommen hauptsachlich als Folge therapeutischer Be
strahlungen (Lunge, Mediastinum, Oesophagus, 
Mamma) vor; Kemenergiefreisetzung bei Reaktorun
fallen oder Kernwaffenanwendung, schlieBlich Inhala
tion von radioaktiven Nukliden konnen weitere Ursa
chen sein. Die Lungen gehoren zu den besonders 
strahlungsempfindlichen Organ en. Schadigendes 
Agens sind v. a, durch lonisationen entstehende kurz
lebige, hochreaktive Radikale 28 . Schaden am ZeUge
nom oder Zelltod sind die Folge. 
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Klinisch werden bei etwa 10% der Patienten Sym
ptome bemerkt, bei Dosen unter 800 rad fast keine, 
tiber 4000 rad in 8-15% 79, Einer Friihphase der aku
ten pneumonischen Strahlenreaktion mit trockenem 
Husten, Dyspnoe und Fieber folgt nach einer Latenz
periode das chronische Stadium mit progressiver Fib
rose 9,44.54,57, 164. Wenn auch die Hauptveranderungen 
im Lungengewebe auf das jeweilige Strahlenfeld be
grenzt sind, so kommen doch Ausbreitungen auf wei
tere unbestrahlte Abschnitte vor 70, In seltenen Fallen 
kann es nach hohen Strahlendosen zu einem akuten 
Lungenversagen kommen. 

Nach Inhalation von Radionukliden konnen durch 
Fixierung im Gewebe sog. "hot spots" entstehen 100. 



Abb. 6.36a-f. Kollagenosen und immunologische Reaktionen. 
a Lunge bei Sklerodermie. Kapillarwandverquellung, Iympho
plasmazelluHire interstitielle Infiltration, geringe Exsudation in 
die Alveolarriiume, noch keine deutliche Fibrose. H.E. 330: 1. 
b Rheumatische Pneumonie. UnregelmiiBige Nekrosen, epithe
loide Randreaktion. H.E. 120: 1. c Exogen-allergische Alveolitis 
eines Taubenziichters. Interstitielle Infiltration mit lockerer epi
theloider Herdbildung, geringe Exsudation in die Alveolarlich-

Morphologie 
• Der Initialschaden betrifft v. a. das Kapillarendo

thel im Alveolarbereich, weiterhin besonders die 
Alveolarepithelien des Typ II. Das morphologische 
Bild des Fruhschadens (Abb. 6.37) entspricht somit 
weitgehend dem der akuten Alveolarschiidigung 
mit interstitiellem und intraalveoHirem Odem, Bil
dung hyaliner Membranen und umschriebenen Hii-
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tungen. H.E: 120: 1. d Experimentelle allergische Granulomatose 
nach Applikation von komplettem Freund-Adjuvans in Nacken
hauttasche (Priiparat Prof. Kissler, Gelsenkirchen). e,f Lungen
veriinderungen bei M. Crohn. e Epitheloidzellige Granulome in 
der Bronchialschleimhaut. H.E. 40: 1. f Ungewohnlich schwere 
fibrosierende epitheloidzellige Granulomatose im Lungengewe
be. H.E. 160:1 

morrhag ien 9,28,101. Relativ charakteristisch ist das 
fruhe Auftreten von Zellatypien besonders im Al
veolarepithel. 

• Diese Veranderungen sind auch noch im sog. Latenz
stadium nachweis bar . 

• Das folgende Hauptstadium setzt 1-2 Monate nach 
der Bestrahlung ein. Es entspricht einer floriden 
exsudativen Alveolitis, dabei erscheinen die Alveo-
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Abb. 6.37. Interstitielle Strahlenpneumonie, akutes Stadium, im 
Sr:ahlenfeld. bei Mammakarzinom. GefaBwandverquellung, Fi
bnnausscheldung und Alveolarepithelproliferation. Noch keine 
Fibrose. H.E. 190:1 

larsepten verdickt und von Lymphozyten, Plasma
z~llen un~ Makrophagen infiltriert; herdfOrmig ent
:-"'Ickelt. slch Alveolarkollaps. Das Alveolarepithel 
1St kublsch transformiert, im Alveolarraum treten 
Schaumzellen und als besonders charakteristisch 
geltende groBe, teils mehrkernige Makrophagen 
auf. Vermehrte Mastzellen im Interstitium scheinen 
ill: die ein~etzende Fibrosierung von Bedeutung zu 
sem. In dlesem Stadium besteht eine besondere 
Anfalligkeit gegentiber Lungeninfektionen durch 
Bakterien, Viren oder Pilze. 
Mit Rtickgang der Zellinfiltrate (auch als Stadium 
der. Reparati~n bezeichnet) nimmt die Fibrosierung 
welter zu, die durch Fibroblastenproliferation vor
wiegend interstitiell erfolgt, aber auch Herde atel
ektatischer Induration einschlieBt. Relativ charakte
ristisch sind Gefaj3veranderungen, insbesondere 
Hyalinose von Arteriolen ("angio-mesenchymale 
Reaktion 77). 
Die klinische Bedeutung der spater voll entwickel
ten Strahlenfibrose wird wesentlich durch die Gro
Be des Strahlenfeldes bestimmt. 

• Nach Ganzkorperbestrahlungen, bei denen die ort
liche Dosis geringer ist als nach hochdosierter Re
gionalbestrahlung, wirkt sich in erster Linie die 
entstehende Knochenmarksinsuffizienz aus 108. 

• Die geweblichen Veranderungen nach Radionuklid
inhalation sind prinzipieU gleichartig, meist aber 
weniger ausgepragt 28• IOO• Die "hot spots" werden 
von Narbengewebe umgeben. 
Beziiglich der nach Strahleneinwirkungen auftre
tenden praneoplastischen Zellveranderungen und 
zur Entwicklung maligner Tumoren C> S. 693. 

Endstadien der Lungenfibrose 

Morphologie, Pathogenese. ungcnfibro. en al 
End-I/ llalld Cll,.,,11/1( "'('IIr-iilldllcher IlItt'r.ltiticller 
LUlIgellerkrallkl/lIKt'1I . i nd au bdukll n'i-

t! ba htungen chon lang kannt" I ' und 
unler amen wie umgewirrlUl.lt'. n~/belll/lllge . 
.. holier comb {I/llg ". "I//lkl/liir£' ulIIgell' 
Z/,.r1IO.It'. Hal1lllulI/ -Rich· \'tIC/mm be chri ben 
word n I 10. .' j p j. I 4 I , I · • . . Ie 'ilOd w Ilge-
h nd uncharaklcn II ch. enn auch IIIlfenc/1I d/i· 
chI' Fibmsi rtllIg.IIIIII.\fer wi peril ular. alve I -
septal . inlraalv lar. nchlolilis h. \a kulili h. 
bronchiolektali. ch be hneben werden konn n4'1 
(C> . .35 d. e. I). 

An der Fibrosierung sind verschiedene Mechanismen 
beteiligt. Neben der Exsudatresorption und Faser
vermehrung in den Alveolarsepten, teils auch im peri
bronchiolo-vasalen Bindegewebe, kann es auch zur 
luminalen Fibrosierung durch Organisation intraal
veolaren Exudates kommen, auBerdem ist oft eine 
herdformige atelektatische Induration kollabierter Al
veolengruppen mitbeteiligt, die auf anfanglicher Sur
factantschadigung beruht. Ofter kommt es auch zu ei
ner Proliferation der glatten Muskulatur, die von Ge
faBen und der sparlichen glatten Muskulatur in den 
~ande~ der respiratorischen Bronchiolen ausgeht. Ftir 
die melsten Typen der progressiven Lungenfibrosen 
ist das Nebeneinander von alten und floriden Prozes
sen. charakterist!~ch, woraus sich jedoch kaum Hin
weise auf die Atiologie ergeben. Am ehesten sind 
noch die Narbenstadien konglomerierender typischer 
Granulomatosen abzugrenzen. Die zystischen Struktu
ren erweisen sich teils als Bronchiolektasien, teils als 
emphysemahnliche, fibros abgegrenzte intraazinare 
Abschnitte und sind damit bis zu einem gewissen 
Grade ein Abbild der ventilatorischen VerteilungsstO
rungen in der fIoriden Phase. 

Am Beginn des Fibrosierungsprozesses stehen ak
tivierte Alveolarmakrophagen, die einerseits tiber che
motaktische Faktoren eine Leukozyteneinwanderung 
~nd die Produktion von Leukozyten und Monozyten 
1m ~ochenm~k anregen, andererseits durch Bildung 
von Flbronektm und - in Kooperation mit aktivierten 
T-Lymphozyten und Immunkomp1exen - eines "al
veolar macrophage growth factor" die ortliche Fibro
blastenaktivitat stimulieren 27.28.85. Toxische 0 -Meta
boliten konnen zu ortlichen Gewebsschaden 2 beitra
gen. In den Alveolarsepten wird der Gehalt an Kolla
gen vom Typ I mit zunehmender Fibrose vermehrt 
die ~yp IfTyp III-Relation nimmt zu. Das Typ I-Kolla~ 
gen 1st der mechanisch wichtigste Faktor in der zu
nehmenden Lungenstarre. 

In den fibrosierten Arealen findet man weiterhin 
h~ufig eine kubische Alveolarepitheltransformation. 
Nlcht selten entwickeln sich in spateren Stadien auch 



zunehmende Dysplasien, aus denen Alveolarzellkarzi
nome hervorgehen konnen 132 ([> S. 699). 

Funktionsstorungen, Prognose. Hervorstechendes 
Symptom ist eine restriktive Ventilationsstorung, de
ren Starke von der Verteilung der Fibrose und einer 
evtl. Uberlagerung durch zwischen den Herden ent
wickeltes Emphysem bestimmt wird 5,56,129,130,154. Die 
in der Fibrose hinzukommenden Gefiij3veriinderun
gen, dazu im urspriinglichen Alveolarbereich insbe
sondere die Abdrangung der Kapillaren von der Al
veolarlichtung sowie ein fortschreitender Kapillarver
lust, bewirken neben der Ventilationsstorung Transfer
storungen und eine Kontaktfliichenreduktion, hinzu 
kommen hiimodynamische Riickwirkungen auf den 
pulmonalen GefiiBwiderstand. Insgesamt 6 ([> S.550) 
besteht ein sehr komplexes Muster einer Verteilungs
starung mit Ventilations- , Perfusions- und Diffusions
storungen, einer Reduktion der Diffusionskapazitat 
und Erhohung der Atemarbeit sowie haufig mit Ent
wicklung einer pulmonalen Hypertonie, die oft zur 
Ausbildung eines chronischen Cor pulmonale fuhrt. 
Die kardio-respiratorische Insuffizienz ist eine typi
sche Todesursache. 

Vorwiegend immunologisch 
bestimmte Entzundungen 

Pneumonien bei Immundefizienz 

Mit der Entwicklung der modemen Medizin in den 
letzten lahrzehnten und der Anwendung aggressiver 
immunsuppressiver und zytotoxischer Therapiesche
mata ist es zunehmend zu dem Auftreten schwerwie
gender Folgeerkrankungen gekommen, die zu einem 
groBen Anteil die Lunge betreffen 38, 134. Mit bis zu 
75% stehen infektiose Pneumonien im Vordergrund, 
die ofter von ungewohnlichen opportunistischen Erre
gem hervorgerufen werden; aber auch anderweitig 
ausgeloste Lungenschaden durch toxisch wirkende 
Medikamente, Bestrahlung, Embolien, Immunsuppres
sion bei Transplantattriigem und Tumorrezidive spie
len eine Rolle, die zu akuten Alveolarschiiden, chroni
scher organisierender und interstitieller Pneumonie so
wie granulomatosen Reaktionen fuhren. 

Auf den EinfIuB einer Abwehrschwache wurde bei 
den Pneumonien durch "ungewohnliche bakterielle 
Erreger" ([> S. 627), bei VerHiufen unter dem Bild 
des akuten Alveolarschadens und interstitieller Lun
generkrankungen ([> S.629), bei den ungiinstigen 
Tuberkuloseverlaufen und Infektionen durch atypische 
Mykobakterien 55 ([> S.66l) sowie bei foudroyant 
verlaufenden Pilzinfektionen ([> S. 649) hingewiesen, 

Mit der zunehmenden Zahl von HN-Infektionen 
und dem voll entwickelten Krankheitsbild der erwor
benen Immunschwachekrankheit AIDS haben sich die 
Auswirkungen einer gestorten Immunabwehr in dra
matischer, fast experimenteller Deutlichkeit gezeigt. 

Lungenentzundungen 641 

In einer groBeren Studie an 75 verstorbenen AIDS-Pa
tienten 12H wurde eine respiratorische InsuJfizienz in 
51 % der FaIle als Todesursache registriert (16% betra
fen neurologische Erkrankungen, 20% Herz-Kreislauf
Versagen ohne wesentliche pulmonale Erkrankung, 
13% sonstige Ursachen). Dabei lagen - teils in Kom
bination - in 81 % Zytomegalieinfektionen, meist der 
Lunge, in 68% Pneumozystispneumonien, in 31 % dis
seminierte Infektionen mit Mycobacterium avium-in
tracellulare (nur in 3% Herde in der Lunge), in 13% 
eine Kryptokokkose und in 59% Kaposi-Sarkome vor. 

Die fur Immunschwache besonders charakteristi
schen Pneumonieformen sollen hier aufgefuhrt werden. 

Pneumozystis-Pneumonie. Der Erreger, Pneumocys
tis carinii 190, stellt sich in dem schaumigen intraalveo
laren Exsudat mittels Giemsa-Farbung als 5-12!lm 
groBe Zysten mit 1-8 "Innenkorperchen" dar 7,109. 

Sein Charakter als Protozoon ist nicht unbestritten 
(statt dessen Hefe 73, 147, Saccharomyces octospora). 
• Interstitielle plasmazellulare Sauglingspneumonie: 

In den Nachkriegsjahren wurden in Europa Erkran
kungen in groBer Zahl bei Neu- und insbesondere 
Friihgeborenen (1952-1954 in 7,4% der Obduktio
nen des 1. Lebensjahres 58,73) beobachtet, die meist 
erst nach Entlassung aus dem Krankenhaus oder in 
PfIegeheimen 2-4 Monate nach der Geburt auftra
ten und eine hohe Letalitat von etwa 20-25% auf
wiesen. Heute werden offenbar dank adaquater hy
gienischer MaBnahmen praktisch keine derartigen 
FaIle mehr beobachtet. Morphologisch erscheinen 
die Lungenareale fest, blaBgraurot und blutarm. 
Mikroskopisch sind insbesondere massive plasma
zelluliire Infiltrate in den Alveolarsepten nachweis
bar, die das charakteristische schaumige intraalveo
lare Exsudat mit den in groBer Zahl nachweisbaren 
Erregem umgeben und der Erkrankung ihren Na
men gegeben haben (Abb. 6.38b). 

• PI/('ulI/o:..nti.\-Pf/l'lIl11ollie lJl'\ l;nruch.ll'llefl: 
chon cil den 195 'r Jahren wurden luntich I 

noch vcrelll/elt 7, dann lunehmcnd hUllligcr 
tille bei allen:n Kindem und "rwa h en n b '

(bachtel. \'. a. !eh n. di wcgen !rlllpJICIII
\( II r otier hilll/Clw/ot:/\cll r FrkrunkLmr: II 
langl'lug mil Kortikoidl'II, /Yto,\ll/tilw u a b -
handel! wurd n. IlcUle g h rt die PnCllm 1)'\

tis- neumOnte IU den hauligcn und I pi ch n 
II , pilali musinfcktionen bci Immun. chwa-
hen und i"l eilll' dl'r !WlIpHiichli IIl'lI Tode,wr 

wellen bu AID Pa//ell/ell geword n j ,. 11 , 

Das morphologische BUd ist wechselhaft, v. a. werden 
bei den Erwachsenenfiillen mit AIDS die massiven 
plasmazellularen interstitiellen Infiltrate gewohnlich 
vermiBt, ein alveolares Exsudat fehlt in 19%, statt 
des sen wird in 9% eine starke Makrophagenreaktion 
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Abb. 6.38a-c. Pneumozystose. a Pneumozystis-Pneumonie bei 
AIDS. Typisches schaumiges Exsudat in der Alveolarl ichtung, 
keine nennenswerte interstitielle Infiltration. H.E. 150: I. b Inter
stitielle plasmazelluliire Sauglingspneumonie. Gleichartiges Ex-

beobachtet, in 5% entwickelt sich eine granulomatose 
Entziindung; als Spatreaktionen werden interstitielle 
und teils auch intraluminale Fibrosierungen beobach
tet 184. Auch konnen sich fleckfOrrnige oder muschelar
tige Verkalkungen bilden, die als einziger Hinweis auf 
eine vorausgegangene Infektion restieren 113. Der Erre
gemachweis gelingt meist schon mit der Giemsa-Far
bung, am sichersten mit der Grocott-Farbung 
(Abb. 6.38 c); der immunhistochemische Nachweis 
(2G2 und 6B8-Antigene von Pneumozystis) ist der 
Grocott-Farbung nicht iiberlegen. Eine Schnelldia
gnose gelingt an der Lavage-Fliissigkeit (ggf. an Lun
genpreBsaft) mit einfacher HE-Farbung 180. 

Pulmonale Zytomegalie. Almlich der Pneumozystose 
wurden Zytomegalieinfektionen in den Nachkriegsjah
ren besonders bei Siiuglingen haufig beobachtet, spe
ziell in ihrer in der Parotis lokalisierten Form (bis 
32%), als generalisierte Form in 1-2%, bei denen 
wiederum die Lungen bevorzugt betroffen waren und 
bei denen haufig Syntropien mit anderweitigen Er
krankungen, besonders auch der Pneumozystis-Pneu
monie, vorlagen 166. 

Heute komrnen Infektionen mit dem Zytomegalie
virus bei immungeschwiichten Patienten hiiufig vor; 
bei AlDS-Patienten wurden sie in 81 % gefunden, wo
bei meist die Lungen mit betroffen, oft gleichzeitig 
mit Pneumozystose befallen sindI 33.1 84. Nicht immer 
ist mit dem Nachweis einer CMV-Infektion auch die 
Atiologie einer Pneumonie eifajJt, weil die Infektion 
asymptomatisch verlaufen kann und nicht selten die 
typischen virusbefallenen Zellen als Nebenbefund bei 
anderen, z. B. granulomatOsen Lungenerkrankungen, 
gefunden werden. 

Beweisend ist der Befund der typischen CMV-Rie
senzellen ([> Abb. 6.34d), der aus Lungengewebe mit 
der hochsten Ausbeute durch transbronchiale, besser 
offene Lungenbiopsie gefiihrt werden muB, wei I ein 

sudat, starke interstitielle plasmazelluliire Infiltrate. H.E. 150: I. 
c Pneumocystis carinii im Alveolarexsudat bei AIDS. Grocott 
370: I (Aufnahme Dr. M. Schneider, Senckenbergisches Zen
trum der Pathologie der Univ. FrankfurtlMain) 

Bronchialschleirnhautbefall nur seltener vorliegt. Be
fallen sind Makrophagen, ·. GefiijJendothelien und be
sonders Epithelien. Die Zellen sind stark geschwollen, 
bis 40!lm groB; es findet sich ein groBer, dichter, 
zentral gelegener, aus DNS bestehender Kemein
schlujJkorper, der von einem breiten, hellen Hof um
geben ist, woraus das Bild der "Eulenaugenzellen" 
resultiert 162, 166. Spater konnen sich auch noch intrazy
toplasmatische EinschluBkorper bilden. 

Die Manifestationen in den Lungen variieren, auch 
je nach dem Lebensalter 166. Morphologisch ist die 
Pneumonie im fruhen Kindesalter ofter lobar, im Er
wachsenenalter meist peribronchiolar-knotchenfOrrnig 
ausgebreitet, wobei sich miliare Herde aus befallenen 
Zellen, hamorrhagischer Nekrose und begleitender 
granulomatOser Reaktion entwickeln konnen, wahrend 
in anderen Fallen aus der Schadigung des Alveolar
epithels eher das Bild eines diffusen Alveolarscha
dens resultiert 9, 133.200. 

Transplantationslunge 

Zu untcr chciden c,ind die ungenver',inderungen 
I Trun planLaLcmp angcm on den eaklionen 

in cler lransplantienen unge 9. 

• Beim Transplantatempfiinger konnen sich Lungen
komplikationen als Folge einer immunsuppressiven 
Therapie wie auch sonst bei einem anderweitig im
mungeschwachten Patienten ergeben. Die haufig
sten und schwerwiegendsten Lungenkomplikatio
nen treten nach Knochenmarktransplantationen 
auf; etwa 50% der Patienten sind betroffen, die 
Mortalitiit ist hoch. Die Hauptrolle spielen Pneu
monien, insbesondere bei Infektion mit Zytomega
lievirus, verschiedene grampositive und granmega
tive Bakterien, seltener Herpes und andere Viren, 



Pilze und Pneurnozystis 41,172, Daneben werden 
rneist wiihrend der ersten drei Monate nach der 
Transplantation interstitielle Erkrankungen beob
achtet, die teils unter dem Bild des akuten Alveo
larschadens, teils eher einer interstitiellen, nicht 
we iter charakteristischen Pneumonie verlaufen. Bei 
etwa 10% der Patienten entwickelt sich eine oblite
rative Bronchiolitis, die in einer nicht infektiosen 
Form vermutlich ebenso wie die verhllitnismiillig 
selten auftretende lymphoide interstitielle Pneumo
nie Ausdruck einer graft-versus-host Reaktion 
ist 189. 

• In der transplantierten Lunge setzen die akuten Ab
stoj3ungsreaktionen gewohnlich wiihrend der ersten 
3 Monate ein und treten unter einem fieberhaften 
Krankheitsbild mit bilateralen Lungeninfiltraten 
und Hypoxfunie auf9, Morphologisch sind v. a. pe
rivaskuliire Infiltrate im Bereich der Venolen und 
kleinen Arterienaste aus kleinen Lymphozyten, py
roninophilen groBen Lymphozyten, einigen Immu
noblasten und gelegentlich Plasrnazellen zu fin
den 9,96,182. Die Infiltration kann auf Bronchien und 
Bronchiolen iibergreifen, gelegentlich finden sich 
Herde akuter Pneumonie und Eosinophilie; in 
schweren Fllilen treten diffuse Infiltration der AI
veolarsepten, Parenchyrnnekrosen oder akute ne
krotisierende Bronchiolitiden auf. Ais besonders 
charakteristisch wird der Nachweis von Leu-7 posi
tiven Lymphozyten bewertet 99• Infektionen, beson
ders mit Zytomegalievirus und Pneurnozystis, kon
nen durch ihre begleitenden entziindlichen Reaktio
nen die Differentialdiagnose zur AbstoBungsreakti
on erschweren 182. Experimentell konnen in der 
Friihphase Ventilations- und PerfusionsstOrungen 
mit Kapillarthrornbosen, Makrophagen- und Leu
kozyteneinwanderung in die Alveolarraurne beob
achtet werden, denen eine lymphozytlire Infiltration 
erst nachfolgt 163. Eine hypoxische Endothel- und 
Alveolarepithelschlidigung mit Surfactantstorung 
scheint bei diesen When Veranderungen eine Rolle 
zu spielen. 
Ais Spiitreaktion tritt im Mittel nach 10 Monaten 
bei gut der Hllifte der Transplantatempfanger eine 
obliterative Bronchiolitis mit einer Mortalitat urn 
50% auf, die als chronische AbstoBungsreaktion 
gewertet wird 26. 

Eine Obduktionsserie von 20 Patienten nach Herz
Lungentransplantation 182 erfaBte 12 Fllile in der 
postoperativen Phase (massive Virus- oder Pilzin
fektionen, Pleurablutungen, einmal ARDS), bei den 
8 Langzeitiiberlebenden (im Mittel 22 Monate) lag 
6mal eine obliterative Bronchiolitis vor, die 4rnal 
als unmittelbare Todesursache gewertet wurde. 
Bei Herz-Lungen-Transplantationen verlaufen die 
AbstoBungsreaktionen in Herz und Lungen nicht 
synchron 177. 

Lyrnphoproliferative Prozesse bei Transplantationen 
[> S.71O. 
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Angiitiden und Granulomatosen 

1m Gegensatz zu Immunreaktionen durch ortlich fi
xiertes, exogen-inhalativ aufgenommenes Allergen 
(z. B. exogen-allergische Alveolitis, [> S. 647) ist die 
Lunge bei Krankheiten mit zirkulierenden Immunkom
plexen nur mitbeteiligtes Organ, wenn auch ihre Er
krankung im Vordergrund des Krankheitsbildes stehen 
kann 9,10,91,106,112,116,157 (" Vaskulitis-Syndrom" (9). Im-
munvaskulitiden entstehen durch die Abscheidung von 
zirkulierenden Immunkomplexen in kleinen Lungenge
fiij3en. Die primlire Schlidigung trifft das GefaBendo
thel und die GefaBwand (angiozentrischer Prozej3). 
Durch den Befall groBerer GefaBe mit GefaBver
schliissen konnen Nekrosen entstehen; weiter ist das 
haufige Auftreten von Granulomen sowie eine oft 
starke Eosinophilie bernerkenswert. In anderen Fllilen 
werden die GefaBe erst sekundlir in anderweitig aus
geloste entziindliche, ofter ebenfalls granulomatose 
Prozesse (z. B. bronchozentrische Granulomatosen) 
einbezogen. Die Zusarnmenfassung unter dem Dach
begriff "Angiitiden und Granulomatosen" ist somit im 
wesentlichen deskriptiv und urnfaBt irn einzelnen 
durchaus unterschiedliche Erkrankungen, die sich 
auch im klinischen Verlauf und in den therapeuti
schen Ansatzen unterscheiden 158. 

In Erweiterung der urspriinglichen Konzeption von 
Liebow 116 werden jetzt nach morphologischen Ge
sichtspunkten rneist fUnf Formen unterschieden 9 (Ta
belle 6.8). 

Primar-vaskulitische Prozesse 
• Periarteriitis (Polyarteriitis) nodosa: Die Lunge 

kann in diesen systemischen KrankheitsprozeB ein
bezogen sein; betroffen sind sowohl die Bronchial
arterien als auch die Pulmonalarterien. Die Hiiu
figkeitsangaben sind sehr unterschiedlich, sie rei
chen bis zu etwa 50% 10,72,194; ein groBerer Teil der 
Fllile wird neuerdings unter dem Begriff des 
" overlap " -Syndroms geftihrt 9,106,157, bei dern nicht 
nur die mittleren muskuliiren Arterien, sondem 
auch die kleinen Arterien, Arteriolen, Venolen und 
Kapillaren betroffen sind ([> Hypersensitivitlitsan
giitis S. 648). Bei der ,,klassischen" Periarteriitis 
gehen aus den GefaBwandnekrosen knotige peri
vaskullire Herde hervor. Gefiij3wandaneurysmen 
konnen sich bilden. Fllile mit groberen perivaskulli
ren Herdbildungen und Granulomen sind wahr
scheinlich eher bei der allergischen Angiitis und 
Granulomatose ([> S. 644) einzuordnen. 

• Die generalisierten Immunvaskulitiden konnen in 
den Lungen zur Entwicklung einer Lungenfibrose, 
aber auch von Infarkten wie in den iibrigen Orga
nen ftihren (Abb. 6.39 a). Ais besonders charakteri
stisch gelten die zwiebelschalenartigen Follikelfi
brosen in der Milz. 

• Angiitische Veriinderungen, die in den Formenkreis 
der Periarteriitis einzuordnen sind, treten bei einern 
Teil der eosinophilen Pneumonien auf ([> S. 648). 
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Tabelle 6.S. Formen pulmonaler Angiitis und Granulomatose und deren histologische Kriterien. (Aus Katzenstein u. Askin 9) 

Topographie Atypische lympho-
retikulare Zellen 

Wegener- Angiozentrisch 0 
Granulomatose 

Allergische Angiitis Angiozentrisch 0 
und Granulomatose 

Nekrotisierende sar- Angio-infiltrativ 0 
koidale Granuloma-
tose 

Bronchozentrische Bronchozentrisch 0 
Granulomatose 

Lymphomatoide Angio-infiltrativ + 
Granulomatose 

• Goodpasture-Syndrom, speziell die Hille ohne Anti
korpergegenBasalmembran([>S. 606; Abb. 6.39b). 

• Wegener-Granulomatose51.195: Sie stellt in ihrer 
klassisehen Form im gesamten Respirationstrakt 
sowie als generalisierte Arteriitis mit Nierenbeteili
gung eine sehwere Form einer allergisehen Granu
lomatose dar, als deren Ursaehe ein aus Luftwegs
infektion stammendes Allergen diskutiert wird 7. 

Die Erkrankung ist selten, sie tritt besonders im 4. 
und 5. Lebensjahrzehnt auf und befallt Frauen et
was haufiger als Manner. 
Die Krankheit beginnt im oberen Respirationstrakt 
([> S. 530). Pulmonale Komplikationen, Nierenver
sagen oder Kachexie sind die haufigsten Todesur
saehen. Die Granulome konnen in den Lungen zu 
groBen infarktartigen Herden konglomerieren und 
einsehmelzen (Abb. 6.39 e, f). Es besteht eine proli
ferative und nekrotisierende Vaskulitis. Die Herde 
bestehen aus Epitheloidzellen, Riesenzellen des 
Langhans- oder Fremdkorpertypus, Lymphozyten, 
Plasmazellen und weehselnd reiehlieh Eosinophi
len 10.106.157. Entseheidend fUr die Differentialdia
gnose gegeniiber pulmonalen granulomatosen In
fektionen ist der Nachweis der nekrotisierenden 
Vaskulitis, besonders der mittleren muskularen 
Arterienaste und Venen 9. In Spatstadien konnen 
sieh miliare Herde in allen Organen bilden. Aueh 
die Glomerulitis und granulomatOse Periglomeruli
tis ist eine Spaterseheinung. 

• In etwa einem Drittel der Hille oder noeh haufiger 
ist die Lunge primar betroffen 31, 116; solche limitier
ten Faile werden heute z. T. bei den pulmonalen al
lergischen Granulomen gefiihrt (s. unten). 
Die konsequente Therapie mit Zyklophosphamid 
und Kortikoiden hat gute Erfolge. 

• Allergische Angiitis und Granulomatose: Diese Er
krankung, aueh als Churg-Strauss-Syndrom 37 be
nannt, ist eine relativ seltene Form einer generali
sierten allergischen Vaskulitis. Sie kommt nahezu 
aussehlieBlieh bei Patienten mit chronischem Asth
ma und ausgepragter Bluteosinophilie vor. Die Dia
gnose wird haufiger aus extrapulmonalen Biopsien, 

Eosinophile Palisadenbildiihnliche Sarkoidiihnliche 

± 

++ 

0 

++ 

0 

Histiozyten Granulome 

+ ± 

+ ± 

± ++ 

+ ± 

0 0 

besonders der Haut, gestellt. Der Nasen-Raehen
raum ist im allgemeinen nieht betroffen, eine Nie
renerkrankung ist selten. Haupttodesursache sind 
Herzversagen und Hirnblutung. Kortikoidtherapie 
ist gewohnlieh erfolgreieh. 
In den Lungen entwiekeln sieh verstreute, 1-5 em 
groBe Herde mit nekrotisierender Vaskulitis und 
eosinophiler Pneumonie 10,36,106,157. GroBere Herde 
haben oft ein Zentrum von fibrinoider Nekrose 
oder infarziertem Lungengewebe, umgeben von 
einem epitheloiden Zellsaum mit einigen Riesen
zellen und lymphozytar-eosinophilen Infiltraten 
(Abb. 6.3ge,d). GroBere Nekrosebereiehe ent
wiekeln sieh im allgemeinen nieht. Differentialdia
gnostisch gegeniiber der Periarteriitis nodosa, dem 
M. Wegener und ehronisehen eosinophilen Pneu
monien ist die granulomatose Vaskulitis und ausge
pragte Eosinophilie; asthmatypisehe Veranderun
gen an den kleinen Bronehien und Bronehiolen 
konnen die Diagnose unterstUtzen 9. 

Angioinfiltrative Prozesse 
• Nekrotisierende sarkoidale Granulomatose 116: Bei 

dieser Erkrankung entwiekeln sieh groBere Felder 
konfluierender, nieht verkasender, riesenzellhaltiger 
sarkoidahnlicher Granulome, die unregelmaBig 
von Nekrosezonen durehsetzt werden 9, 10, 106, 157 

(Abb. 6.40b,e,d). Bronchiolen werden von Granu
lomen infiltriert und zerstort, gelegentlieh werden 
Granulome aueh in der Sehleimhaut grofJerer 
Bronchien gefunden. Die GefafJwande werden 
ebenfalls von Granulomen durehsetzt, manehmal 
finden sieh aueh reiehlieh vielkemige Riesenzellen 
ahnlieh der Arteriitis temporalis (Abb. 6.40 a) oder 
aueh nur vorwiegend lymphozytar-plasmazellulare 
Infiltrate. GefafJwandnekrosen bestehen im Gegen
satz zur Wegener-Granulomatose nieht, Eosinophile 
werden kaum gefunden. Die Hiluslymphknoten 
sind haufig befallen, nieht selten treten Pleuraer
giisse auf. Extrathorakale Manifestationen sind sel
ten, vereinzelt wurden ein Leberbefall oder eine 
Uveitis besehrieben 17l • 



Abb. 6.39a-f. Angiitiden und Granulomatosen. a Lungenarterie 
bei generalisierter Immunvaskulitis mit interstitieller Pneumonie 
und Fibrose. Sektionsfall, 38jiihrige Frau. H.E. 100: I. b Good
pasture-Syndrom. Frische Blutungen und Reste ii1terer Blutun
gen. Sektionsfall, 22jahriger Mann. H.E. 150: 1. c Allergische 
Angiitis und Granulomatose. Kleinerer Herd mit zentraler Ne
krose und breitem, teils epitheloidem Granulationsgewebswall. 

Die Krankheit kann in allen Altersgruppen auftre
ten und befallt Frauen etwas haufiger als Manner. 
Die Prognose ist irn allgerneinen gut, Kortikoidthe
rapie ist von Nutzen. 
Hinsichtlich der Atiologie wurden besonders rnogli
che Beziehungen zur Sarkoidose diskutiert ("nodu
lare Sarkoidose" 36), es ergeben sich auch rnanche 
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H.E. 80: 1. d GefaBverschluB bei aIlergischer Angiitis und Gra
nulomatose. E.v.G. 300:1. eM. Wegener, Ubersicht. GefaB- und 
Bronchusbefall, Nekrosen, dithte, oft epitheloidzellig-granulo
matCise Infiltrate. 68jahriger Mann. H.E. 6,3: 1. f Lungenherd bei 
generalisiertem M. Wegener. GroBe, in Zerfall stehende zentrale 
Nekrose, breite umgebende, teils epitheloidzellige Granulatio
nen, Vaskulitis. SektionsfaIl, 48jahriger Mann. H.E. 120:1 

Almlichkeiten mit dern M. Wegener oder mit infek
tiosen Granulornatosen, so daB es sich anscheinend 
urn kein einheitliches Krankheitsbild handelt 9. 

• Bronchozentrische Granulomatose 116: Der ProzeB 
beginnt in den Bronchiolen, und dieser Bezug 
bleibt auch in fortgeschritteneren Fallen mit 
Ubergreifen auf die GefaBe und das umliegende 
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Abb. 6.40a-d. Angiitiden und Granulomatosen. a Sarkoidale 
Angiitis. Epitheloidzellgranulome im perivaskuHiren Gewebe. 
H.E. 10: I. b GroBer Herd bei nekrotisierender sarkoidaler Gra
nulomatose. Befallene Bronchien und GefiiBe im Zentrum, aus-

Lungengewebe erkennbar lO,106,157, 1m Friihstadium 
kommt es zu partieller Zerstorung der Schleimhaut 
mit Ersatz durch oft palisadenformig angeordnete 
HistiozYten bzw. Epitheloidzellen. Spater werden 
die Wande der Bronchiolen durch nekrotisierende 
Granulome vollig zerstOrt. Die Nekrosen, die Zell
detritus und Ansarnmlungen eosinophiler Granula 
enthalten, werden von Epitheloidzellwallen umge
ben, gelegentlich werden auch Pilzhyphen gefun
den. Das Begleitinfiltrat enthalt reichlich Eosino
phile neben Lymphozyten, Plasmazellen, Histiozy
ten und vereinzelten Riesenzellen. Die in den Pro
zeB einbezogenen Pulmonalarterienaste konnen 
anhand ihrer Wandelastika identifiziert werden. In 
umgebenden und groBeren Bronchien sind oft 
Schleimverschliisse zu finden, auch hier teils mit 
nachweisbaren Hyphen. Gelegentlich werden in der 
Umgebung auch kleine Herde sog. eosinophiler 
Pneumonie gefunden. 
Klinisch leidet etwa die Riilfte der Patienten an ei
nem chronischen Asthma mit Bluteosinophilie und 
den Zeichen einer allergischen bronchopulmonalen 
Aspergillose 24, 174. Die nichtasthmatischen Patienten 
bilden eine inhomogene Gruppe 9. Man findet im all-

gedehnte Nekrosen. Operationspraparat, 54jahrige Frau. H.E. 
4:1. c GefiiBbefall im gleichen Praparat. H.E. 10:1. d Bronchus
befall bei nekrotisierender sarkoidaler Granulomatose. H.E. 6: I 

gemeinen keine Eosinophilie. Vermutlich handelt es 
sich auch bei ihnen urn Hypersensitivitatsreaktionen 
auf inhalierte Antigene, die aber nicht bekannt sind. 
Eine Kortikoidmedikation ist meist erfolgreich, 
spontane Riickbildungen wurden beobachtet. 
Differentialdiagnostisch sind infektiose granuloma
tose Prozesse (Histoplasmose, Blastomykose) abzu
grenzen, eine deutliche Eosinophilie war nur bei Hil
len von Kokzidioidomykose entwickelt. In die Diffe
rentialdiagnose, zumal bei kleinen Biopsien mit nur 
einzelnen Herden, sind weiterhin tuberkulOse 
(bronchiale) Streuherde, Einzelherde bei M. Wege
ner, sarkoidaler Granulomatose und nodularem 
Rheumatismus einzubeziehen. 

• Lymphomatoide Granulomatose: Die urspriingliche 
Bezeichnung 120 beruht auf dem vorwiegenden Lun
genbefall durch einen ausgepragt angiozentrischen 
("angiitischen ") lymphoproliJerativen ProzefJ mit 
teils ziemlich monomorphen, teils polymorphen In
filtraten, mit Herden ahnlich man chen extrapulmo
nalen T-Zellymphomen und ein granulomatoses 
Bild pragenden Nekrosen Extrapulmonale Herde, 
z. B. ein Granuloma gangraenescens des Nasen
Rachen-Raumes ([> S. 530), auch Herde der Haul, 



der Nieren, im ZNS kommen haufiger vor, dagegen 
kaum ein Befall von Lymphknoten, Leber und 
Milz. Bei allgemein schlechter Prognose werden 
auch spontane Remissionen beobachtet. Dennoch 
besteht heute kein Zweifel, daB es sich urn den ex
tranodalen peripheren T-Zellymphomen naheste
hende maligne Lymphome handelt 9• 107, 141 (I> 
S. 708). Das Vorkommen einer "benignen" Form 158 

wird bestritten. 

Exogen-allergische Alveolitis 

nt r ocr Diagno. c ogcn-allcrgi~chcr Ivcolitis 
(au h .. ,\lrIIl.lic" ·llllergi.\clze Bmncliioloail'eolili\', 
H\1,a\('l/.\ilil'iliilsplIl'III11(lI/i/is) w rden LUl/gcTler
krallkll"gl'" IU amm >ngcfaBt, dlc our h /eillparli
kuliire~. antigcnwirk. arne .. proll'il/I' ,d'l'.\ 1(11 ri
(II m i. I lieri.Kher der pflcudi(" ,. Herklllifl au -
gelo t werd n. 

Atiologie, Pathogenese, Klinik. Ein Teil der Erkran
kungen wird durch beruflichen Kontakt erworben (I> 
S. 680). Ubersichten iiber die Vielzahl moglicher 
Agenzien, die meist den einzelnen Erkrankungen ih
ren Namen geben 10.28.33,7 1,85, 129. 154. Hierorts treten am 
haufigsten die Farmer- und Vogelhalterlunge auf. 

Klmi h r crlauf und M rphologie legen nahe. 
daB neben der Arlllll \-fT,·p·/IJ· )R('a/...lioll cme H\'
p r\l'll\ilil'i/cil.\rellkl/01/ mill ,'er~iiR rll'lI T\'{1 I 
und wahl'S hcmlich au h I/II.\/1e-!/i,\c/1(' £,1I1:.iilldli 
( he Reokl;ollell IU amm n irk n. 

1m typischen Fall setzen die Symptome (Luftnot, auch 
fieberhafte Allgemeinreaktion) wenige Stunden nach 
der Exposition ein und erreichen ihr Maximum nach 
6-12 h, Doch ist bei etwa der Hii/fte del' Patienten, 
v. a. auch bei weniger massiver und protrahierter Ex
position, der Krankheitsbeginn weniger markant, so 
daB der Zusammenhang mit der Antigeninhalation 
kaum bemerkt wird. Die Veranderungen sind im aku
ten Stadium noch reversibel. Nach wiederholten 
schweren Anfiillen oder bei fortbestehender niedrige
rer EXposition 63.1 85 entwickelt sich das chronische Sta
dium, das in Lungenfibrose mit kardiorespiratorischer 
InsuJfizienz auslaufen kann. 

Mophologie 
• 1m akuten Stadium besteht das Bild einer interstitiel

len Pneumonie mit herdfOrrnigen, oft im Bereich re
spiratorischer Bronchiolen entwickelten Infiltraten, 
vorwiegend aus Lymphozyten, daneben auch Plas
maze lien, Histiozyten, wogegen eosinophile und 
neutrophile Granulozyten meist fehlen 9.82. In etwa 
zwei Drittel der Falle entwickeln sich lockere Granu
lome aus epitheloiden Histiozyten, vielkemigen Rie
senzelien und Lymphozyten (Abb. 6.41). Ihr lockerer 

Lungenentzundungen 647 

Abb. 6.41. Hochfloride exogen-allergische Alveolitis. Dichte 
lymphoplasmazellulare interstitielle Infiltrate mit herdfiirmig epi
theloidzelliger Reaktion, leichte Proliferationen im Alveolarepi
thel, keine wesentliche Exsudation in den Alveolarraum. H.E. 
100:1 

Aufbau und die unscharfen Grenzen ohne randliche 
Fibrosierung, auch der oft nicht ausgesprochen epi
theloidzellige Charakter ergeben die Dijferentialdia
gnose gegeniiber der Sarkoidose. Oft ist auch eine 
bronchiolitische Komponente mit WandOdem, ent
ziindlicher Wandinfiltration und Exsudation in die 
Lichtungen, auch mit Leukozyten, deutlich. An 
den kleinen Arterien und Arteriolen ist Ofter eine En
dothelzelischweliung, gelegentlich auch eine Wan
din filtration zu finden. Die sarkoidiihnlichen Granu
lome treten etwa in der 3. Woche auf. Riesenzellen 
eher des Fremdkorpertypus konnen gelegentlich 
doppelbrechendes Material im Zytoplasma enthal
ten. Meist ist eine Identifikation des auslOsenden 
Agens nicht moglich, gelegentlich konnen immunhi
stochemische Techniken weiterhelfen 9. Die Granu
lome IOsen sich innerhalb einiger Monate auf und 
werden am Ende einer akuten Episode oft verrniBt. 
Trotz typischer histologischer Befunde in Biopsien 
ist die Diagnose klinisch nur in einem Teil der Falle 
zu bestatigen 39. 

• 1m chronischen Stadium besteht eine relativ fein 
netzige diffuse Fibrose, in die grobere, gewohnlich 
peribronchioliire Herde eingelassen sind, zwischen 
denen Fibrosebander ziehen. Die entziindlichen in
filtrate sind geringer, am ehesten noch urn Bron
chiolen und GefiiBe nachweisbar. Auch kommt es 
Ofter zu einer obliterativen Bronchiolitis, teils auch 
mit organisierender Pneumonie (BOOP, I> S. 572). 

• 1m Endstadium findet man kleine und grobere 
"Zysten" im Sinne der Wabenlunge, die im Gegen
satz zu der "idiopathischen" Lungenfibrose am 
stiirksten in den Oberlappen entwickelt sind. Gra
nulomnarben sind nicht typisch. Gelegentlich 
scheinen auch Falle vorzukommen, bei den en sich 
mehr das klinische und morphologische Bild einer 
obstruktiven Lungenerkrankung mit Emphysem ent
wickelt, deren fibrotische Veranderungen weitge
hend zuriicktreten. 
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Medikamentos bedingte Lungenschaden 

Ein groBerer Teil der medikamentos bedingten Lun
genschaden, die klinisch zunehmend an Bedeutung 
gewinnen 129.1 31, fallt in die Gruppe der Hypersensitivi
tiitspneumonien. Insgesamt ist das morphologische 
Spektrum aber wesentlich breiter, wei I ofter gewebs
toxische Schaden eintreten und die immunologischen 
Re~tionen iiberlagem. Weiterhin konnen die zugrun
dehegenden Erkrankungen teils direkt, teils als infek
tiose Komplikationen Schaden zur Folge haben, die 
ohne Zusammenhang mit einer Arzneimittelwirkuna 
auftreten 28.192. Ubersicht iiber Medikamente und di~ 
von ihnen ausgelosten Formen der Lungenschadiauna 
C> insbesondere Myers 140. b b 

• Zytotoxische Medikamente (u. a. Busulfan, Zyklo
phosphamid, Chlorambucil, Nitrosamin, Bleomy
cin, Mitomycin, Methotrexat) bewirken meist dif
fuse alveoliire Schiidigungen, die in Fibrosierungen 
auslaufen konnen. Morphologisch sind Verande
rungen einer chronischen interstitiellen Pneumonie, 
obliterativen Bronchiolitis, eosinophilen Pneumo
nie, ein~~ Venenverschluj3krankheit, aber auch 
schwere Odeme und Lungenblutungen zu tinden. 

• Die Anzahl nicht-tytotoxischer Medikamente, die 
Lungenschaden hervorrufen konnen, ist noch we
sentlich groj3er 140. Hierzu gehoren antibakterielle 
Substanzen (u. a. Nitrofurantoin, Sulfonamide, Pe
nicillin, Tetracyclin), antientziindliche Medika
mente, besonders Antirheumatika (u. a. Goldsalze, 
Penicillamin, Phenylbutazon, Salicylate), Antiar
rhythmika (Amiodaron, Lidokain), Antihypertensiva 
(u. a. Propanolol, Hexamethonium, Captopril), An
tikonvulsiva, Psychopharmaka und andere. Diffuse 
A~veolarsc?ade~. sind hier seltener, hautiger ent
wlckeln slch Odeme und eosinophile Infiltrate, 
aber auch chronische interstitielle Pneumonien. 

Pulmonale Eosinophilie 

Definition, Atiologie. Eosinophile infilt.ratc in der 
Lunge kommen ttl<. Rcaklion auf untc,""chiedlich 
chtidlgungen or. ie 'iind ft on ciner Emilio 

phili /11/ BllIl glcHcl. eben der BC/ci hnung 
e in philc Pncliinoni n ird d r B grill PIE-
'Yllclrom (pulf1wllClrl' injilll'Cll 1~I(h l'o.\iIlOplll -

lia l 'Y} wCltgehend non) In gebr.lll hI. ow hi 
di • ~ g. nilchtigen e .. in philen Infiltrate nichl da
luger chnct werden IIten. nter d n huuligcn 
~a hen " 10. • 9. 1!19 wurd lUna h t dic Rcaktion 

auf Parmilell (Para itenwanderung durch die un
S n) bek,lOnt; auch PihllJekl101I 'f! ind oft mit 
tarker Sin philie verbunden. ).,in plllhcn 

k nn7 i hncn wCltcrhin ein 'n groBen Tell d r I h 
p nemi/il'ildl.\pllell/1/(J/liell. dl ' durch Mecllkll ' 
II/e/llt! ausgel';st wcrden , harakten \I hit 
chlieBlich dlc Eo.\iIlOphillt! bl' l .I/IIII/a ([> 
, 575) und andcrcn Ig --vermitt hcn Reaktioncn 

bel anderen hkrankungen, 

Klinik. Die klinischen Verliiufe sind sehr unterschied
lich. Neben f/iichtigen, innerhalb weniger Wochen 
auch unbehandelt sich riickbildenden Infiltraten kom
men chronische Pneumonien mit schweren klinischen 
Allgemeinerscheinungen vor. Ein Teil der Faile bleibt 
iitiologisch ungeklart. 

Klassifikation. Verschiedene KlassifIkationen beriick
sichtigen klinische, iitiologische und z. T. morphologi
sche Gesichtspunkte 45.i38• Zu den pneumonischen For
men, die hier behandelt werden, konnen die granulo
matosen Prozesse (bronchozentrische Granulomatose 
C> S. 645, allergische Angiitis und Granulomatose C> 
S.644), die allergische bronchopulmonale Aspergillo
se 9 (C> S. 651) sowie die primiiren pulmonalen eosi
nophilen Granulome (Histiozytosis X, Langerhans
Granulomatose C> S. 649) hinzugezogen werden. 

Eosinophile Pneumonie 
• Die "einfache" (jliichtige, "simple") eosinophile 

Pneumonie entspricht dem LOffler-Syndrom 124. Sie 
verlauft meist milde, teilweise asymptomatisch. 
Die wechselnden, histologisch eosinophilenreichen 
Lungeninfiltrate 118 sind von einer Bluteosinophilie 
begleitet. Sie schwind en gewohnlich nach 1-3 Wo
chen. Die hautigste Ursache ist die Wanderung der 
aus dem Darm hiimatogen in die Lunge gelangen
den Larven von Ascaris lumbricoides. 

• Tropische eosinophile Pneumonie: Symptome sind 
Schwache, Appetitiosigkeit, Fieber und trockener, 
harter, besonders nachtlicher Husten mit Asthmaan
fallen. Meist besteht eine hochgradige Bluteosino
philie. Filaria-Infektionen sind die hiiufIgste Ursa
che. Die Mikrofilarien liegen in den Alveolarkapil
laren und losen eine granulomatdse und hiimorrha
gische Reaktion mit bis zu 1 cm groBen, grauweiB
lichen Knotchen und herdformiger Eosinophilie 
und Fibrose aus 10. 

• Chronische eosinophile Pneumonie: Es besteht ein 
allgemeines Krankheitsbild unterschiedlicher 
Schwere, das meist tieberhaft mit Husten, asthmati
scher Dyspnoe, Bluteosinophilie, Schwache und 
Gewichtsverlust verliiuft, vereinzelt zu akuter respi
ratorischer Insuffizienz fiihrt, aber auch weitgehend 
asymptomatisch verlaufen kann. Es entwickeln sich 
unregelmiij3ig-herdformige, unschmf begrenzte, be
sonders im Lungenmantel gelegene Infiltrate. Kor
tikoidmedikation ist erfolgreich; es besteht aber 
eine Neigung zu Riickfiillen. Auch nach griindli
cher Suche nach der Ursache (Pilze, besonders 
Aspergillus, Parasiten, Medikamente) bleibt ein 
groj3erer Teil "idiopathisch,,9,65. 
Histologisch fIndet man massive Ausfiillungen der 
Alveolarriiume mit eosinophilen Leukozyten und 
groBen, ein- und gelegentlich mehrkemigen Zellen 
mit reichlichem blaB-eosinophil em Zytoplasma, bei 
denen es sich anscheinend urn Alveolarmakropha
gen handelt. Charcot-Leyden-Kristalle konnen im 
Zytoplasma der Makrophagen vorkommen. Nekro-



sen treten haufig auf und konnen zu kleinen eosi
nophilen Abszessen fuhren, die von palisadenartig 
gelagerten Histiozyten umgeben werden. Interstiti
ell ist ein Begleitinfiltrat aus Eosinophilen, Lym
phozyten und Plasmazellen entwickelt, in der 
Herdumgebung ein eiweiBreiches Odem. Oft be
steht auch eine nicht-nekrotisierende Vaskulitis und 
obliterierende Bronchiolitis. 
Dijferentialdiagnostisch sind desquamative intersti
tielle Pneumonien und eosinophile Granulome aus
zuschlieBen 9. 

Pulmonales eosinophiles Gronulom 

Definition, Epidemiologie, Atiologie. Eosinophile 
granulomatose Herdbildungen in der Lunge waren zu
nachst als Organmanifestationen der Sauglingsretiku
lose M. Abt-Letterer-Siwe, der Lipoidgranulomatose 
M. Hand-Schuller-Christian und des eosinophilen 
Granuloms der Knochen bekannt, die unter der Ge
samtbezeichnung Histiozytosis X zusammengefaBt 
werden 9,10,86. Es handelt sich urn eine tumorahnliche 
Proliferation retikulohistiozytarer Zellen, wie sie zu
nachst in der Haut als Langerhans-Zellen III beschrie
ben waren. 

Erst spater wurde gefunden, daB Herdbildungen 
dieser Art primar und isoliert in der Lunge auftreten, 
die als (primare) pulmonale eosinophile Granulome, 
pulmonale Histiozytosis X oder Langerhans-Zellgra
nulomatose bezeichnet werden und ein eigenstandiges 
Krankheitsbild von wesentlich besserer Prognose dar
stellen. Eine immunpathologische Genese mit Bezie
hungen zur Hypersensitivitatspneumonie ist wahr
scheinlich 86. 

Betroffen sind v. a. jungere Erwachsene, in hohem 
Prozentsatz Zigarettenraucher. Das Geschlechterver
haltnis wird unterschiedlich angegeben, Manner 
scheinen zu tiberwiegen. Husten, Dyspnoe, Thorax
schmerz, Fieber, Hamoptysen und Gewichtsverlust 
sind die Hauptsymptome, jedoch kommen auch asym
ptomatische Falle vor. Nur bei einigen Patienten mit 
pulmonaler Symptomatik werden auch extrapulmo
nale Herde,v. a. in den Knochen und vereinzelt im 
Hypophysenvorderlappen gefunden. Eosinophile Gra
nul orne werden auch in Fallen maligner Lymphome 
einschlieBlich des M. Hodgkin beobachtet 104. 

Die Inzidenz wird mit etwa 5% der Zahl der Sar
koidosefalle angegeben 123. Die Prognose ist abgese
hen von den Fallen, die in eine generalisierte Lun
genfibrose auslaufen, im allgemeinen gut. 

Morphologie. Die Lasionen durchlaufen verschiedene 
Phasen 9,86. Makroskopisch liegen grauweiBliche, no
dulare oder unregelmaBige, meist unter I cm groBe 
Knotchen vorwiegend in der Mantelzone der Lungen 
vor, die gelegentlich zystisch umgewandelt werden, 
aber keine ausgepragten Nekrosen entwickeln 
(Abb. 6.42 a-d). 
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• Das frische interstitielle, oft bronchiolozentrisch 
angeordnete Infiltrat ist variabel, oft sehr zellreich, 
gemischtzellig lymphoplasmazellular mit neutrophi
len, v. a. aber oft sehr zahlreichen eosinophilen Leu
kozyten und oft nur wenigen Langerhans-Zellen, die 
pathognomonisch sind, auch in den Fallen, in denen 
Eosinophile vollig fehlen. Die Langerhans-Zellen 
sind mittelgroB bis groB, mit blassen Kernen, bis 
mittelgroBen Nukleolen und einem in der HE-Far
bung blaBrotlichem, schlecht abgrenzbarem Zyto
plasma. Der spezijische Nachweis gelingt immunhi
stochemisch mit S-lOO-Protein (Abb. 6.42 b). Elek
tronenmikroskopisch gelten ruten- oder tennisschla
gerformige Zytoplasmaeinschliisse als typisch, sind 
aber nur gelegentlich zu finden. 

• In der proliferativen Phase geht die zellulare Infil
tration einschlieBlich der Langerhans-Zellen zu
ruck, es setzt eine interstitielle und intraalveoliire 
Fibrosierung bei chronisch-entztindlicher intersti
tieller Infiltration ein, das Alveolarepithel zeigt 
haufig kubische Transformation, in der Alveolar
lichtung sammeln sich Makrophagen an. 

• In der fibrotischen Regenerationsphase verbleiben 
teils nur noch kleine sternformige Narbenherde mit 
umgebendem Emphysem, bei dicht gestreuten Her
den kann sich eine fibrotische Wabenlunge entwik
keln; auch Herde einer Bronchiolitis obliterans mit 
organisierender Pneumonie konnen entstehen. 
Die oft weitgehend uncharakteristisch gewordenen, 
subpleural gelegenen sternformigen Narben werden 
bei rezidivierenden Pneumothoraces heute haufiger 
als alte tuberkulOse Narbenherde als Pneumotho
raxquelle in den Operationspraparaten gefunden 
(Abb. 6.42 a). Bis zu 25% der Patienten sollen, 
nicht unbestritten, Spontanpneumothoraces entwik
keln. 

Pneumomykosen, Pneumozoonosen 

Pneumomykosen 

Nebell dl'r HaUl win' dit' l.lllllW lIIil {/Ill hiiufig,Hell 
1'lJ1/ Pi/~erkrallklmf.f II befallell 9. 111, ~ 61. IUS. I .123.174. 

handell .. ich dab'i mei , l um falwllalil ' patl/(}-
8ellt' Keullt'. di er l bci herahgelt'fZIt'r Resilll'w 
progrc ivc. gclegcnllich tOdliche '\lclIIlI/\'kmell 

herv rrufen Cog. oppOrfll11i,\li.lc/lt' III/t,kfio/l ). 

Die Keimausbreitung erfolgt meist deszendierend oder 
durch Aspiration tiber den Mund- oder Rachenraum; 
bei septischen Prozessen kann die Lunge auch erst se
kundar-hamatogen befallen werden. Zum Pilznach
weis im Gewebe I> 35, 161, 

Die hierorts meist noch tibliche Einteilung in euro
paische (bzw. weltweit verbreitete) und auj3ereuro
paische Mykosen 61 wird durch die starke BevOlke
rungsfluktuation zunehmend durchbrochen, Candidia-
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Abb. 6.42a-d. Langerhans-Granu]omatose ("Histiozytosis X" 
"eosinophiles Granulom"). a Kleinerer stemfOrmiger Herd in 
Vemarbung. Nur noch geringe eosinophile Infiltration; Trakti
onsemphysem. H.E. 12:1. b Dichtes Infiltrat. Positive S-100 
Protein Immunhistochemie der Langerhans-Zellen. 164: I. 

sis, Aspergillose und Kryptokokkose sind die wichtig
sten in Europa einheimischen Mykosen. 

Candidiasis (Soormykose) 

Sie wird ganz iiberwiegend durch Candida albicans, 
einen hefeahnlichen SproBpilz, hervorgerufen, der be
sonders auf Oberflachen bis zu 600 ~m lange Hyphen 
bildet. Es entwickelt sich z. B. bei der mykotischen 
Bronchitis ein trockener, grauer Belag aus ovoiden 
Zellen und Hyphen, die mit Fibrin vermischt sind. 
Bei der septischen Candidose kann das Pilzmyzel tief 
in das Gewebe eindringen und auf dem Blutweg ver
schleppt werden. Die Pilze sind grampositiv, am be
sten mit der PAS-Farbung darstellbar. Der Pilz bildet 
gelegentlich verzweigte Hyphen mit endstandigen ku
gelformigen Blastosporen. 

Langdauemde Antibiotikagaben, Kortikoidmedika
tion und die Behandlung mit Zytostatika und Immun
suppressiva begiinstigen die entsprechend zunehmend 
haufigere Entwicklung der Mykose. Neben der endo
genen Infektion scheinen Keimverschleppungen durch 

c GroBere Herdgruppe bei sog. isoliertem pulmonalem eosino
philem Granulom. Operationspraparat, 22jiihriger Mann. d Hi
stologie von C. Herdrand mit bereits stiirkerer Fibrosierung, 
noch geringere Infiltration. H.E. 190: 1 

injizierte Instrumente und exogene Infektionen mit 
Candida tropicalis und pseudotropicalis haufiger zu 
werden 7. In den Lungen wird zwischen einer Candi
dabronchitis in den groBeren Bronchien und der (in
vasiven) Candidapneumonie unterschieden, die zu 
Nekrosen, Mikroabszessen und selten zu einer granu
lomatosen Reaktion fuhren kann 198. 

Aspergillose 

Sie ist eine exogene Schimmelpilzerkrankung, meist 
durch Aspergillus fumigatus hervorgerufen, der sep
tierte, 7-10 ~m breite Hyphen bildet, die sich im Win
kel von 45 0 teilen und in groBen Kolonien radiar lie
gen. Sie sind in der HE-Farbung sichtbar, besser je
doch mit der PAS-Farbung oder nach Grocott darzustel
len (Abb. 6.43 a). Die Infektion kann primar durch 
massive Einatmung von Pilzsporen oder durch Ausbrei
tung z. B. von der Mundhohle aus erfolgen. In den Lun
gen findet man unterschiedliche For
men 7.9.10.35,61. 72,105,109,174: 



• Die (akute oder chronische) Aspergilluspneumonie 
geht mit zentral nekrotischen, tuberkulosealmlichen 
Infiltraten mit epitheloidem Randsaum einher. 

• Die Aspergillusbronchitis ist gewohnlich eine sa
prophytische Superinfektion bei chronischer Bron
chitis und Bronchiektasen. 

• Bei der allergischen bronchopulmonalen Aspergil
lose ([> auch allergische bronchozentrische Granu
lomatose [> S. 645) kommt es zu anfallsweise auf
tretender Schleimsekretion und Eosinophilie, dabei 
konnen gelegentlich PiIzpfropfe im schleimigen 
Auswurf nachgewiesen werden. 

Kryptokokkose 
("europCiische" Blastomykose, Torulose) 

Diese seltene, heute besonders im Zuge der HN-In
fektionen haufiger werdende Mykose wird durch 
Cryptococcus neoformans ausgelOst. Die 4-20 Ilm 
groBen, rundlich-ovalen Zellen haben eine Kapsel aus 
Starke und Polysacchariden, die mit Muzikarmin farb
bar ist. Infektionsquelle ist u. a. eingetrockneter Vogel
kot, besonders von Tauben. Der Pilz ist nur fakultativ 
pathogen, Krankheitserscheinungen stellen sich ge
wohnlich nur bei herabgesetzter ResisteIiz ein. 

In den Lungen 9, 10.35.61. 105 bilden sich teils gelati-
nose Infiltrate im Bereich vorwiegend intraalveolar 
wachsender Pilzkolonien, teils histiozytare Granu
lome, die nur sparlich Pilze mit geringer Kapselbil
dung enthalten; auch kommen tuberkuloide, gelegent
lich kavernisierende Herde vor. Die generalisierte 
Form wird oft erst durch Pilznachweis im Liquor bei 
haufig tOdlicher Meningoenzephalitis diagnostiziert. 

Myzetome 

Sie entwickeln sich durch sekundaren Befall vorbeste
hender Hohlraume (z. B. tuberkulOse Kavernen, Ab
szesse, Bronchiektasen, zeifallende Tumoren), die von 
einem einen braunlich-kriimeligen Pilzball bildendem 
Mycel ausgefiillt werden (Abb. 6.43 b). Fast irnmer 
handelt es sich urn Aspergillus ("Aspergillom "). 
Durch Pilzinvasion in die Kavemenwande kann es zu 
Blutungen, selten zu hamatogener Generalisation 
kommen. 

Pilzsepsis 

Diese Ausbreitungsform, die hamatogen aIle Organe 
erreichen kann, geht meist von den Lungen aus und 
tritt nur bei immungeschwachten Patienten, vielfach 
in der Terminalphase schwerer, besonders tumoroser 
Erkrankungen auf. Ihre Prognose ist sehr schlecht 
und, selbst wenn eine fruhe Diagnose und Therapie 
erfolgt, nicht viel besser. 
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Sogenannte falsche lungenmykosen 

cllOf'lI/mcma/er oder 
fling' . n '.hI 1 .1'. 

Aktinomykose 

und 

Es handelt sich urn eine polymikrobielle Infektion, bei 
der der Aktinomyzet zwar Leitkeim ist, jedoch der 
synergistischen Wirkung einer Vielzahl von Begleit
bakterien bedarf7 • Hauptkeim ist Actinomyces israeli. 
Er bildet infiltrierend wachsende, 0,5-1,0 Ilm breite, 
grampositive Myzelien, die in Einschmelzungszonen 
zu Stabchen und Kugeln zerfallen und in Hohlen die 
typischen Aktinomyzesdrusen (Abb. 6.43 c) entwickeln 
konnen. Die Begleitkeime··sind vorwiegend anaerobe 
MundhOhlenkeime. 
• Die primare pulmonale Aktinomykose entsteht 

bronchogen durch Keimdeszension aus der Mund
hohle; es entstehen vorwiegend in den Unterlappen 
bronchopneumonische, zur Abszedierung neigende, 
makroskopisch oft schwefelgelbe Infiltrate, die in 
Nachbarorgane einbrechen konnen und meist zu 
derben Pleuraschwarten und -empyemen fiihren. 

• Die sekundare pulmonale Aktinomykose entsteht 
durch Einbruch in die Lunge bei zervikofazialer 
oder abdominaler (Leberabszesse) Aktinomykose. 

Nokardiose (aerobe Aktinomykose) 

Sie ist sehr selten und wird durch die aerob wachsen
den opportunistischen Aktinomyzeten Nocardia aste
roides und Nocardia brasiliensis hervorgerufen. Es 
entstehen zentral nekrotisierende Pneumonien 9, in de
nen grampositive Pilzfaden, aber keine Drusen gefun
den werden konnen. Wahrscheinlich durch hamatoge
ne Generalisation entsteht die akute miliare Form. 

Thermophile Aktinomyzeten 

Sie spielen eine Rolle bei der Farmerlunge und ahnli
chen Formen der exogen-allergischen Alveolitis ([> 
S.647). Zwar sind Pilze im Gewebe nicht zu erken
nen, doch sind bei einem hohen Prozentsatz der Kran
ken Prazipitine besonders gegen Extrakte aus Ther
mopolyspora polyspora und Micromonospora vulga
ris nachweis bar. 

"AuBereuropaische" lungenmykosen 

Hierbei liegen in Endemiegebieten Amerikas und 
Afrikas erworbene Mykosen mit obligat pathogenen 
Pilzen (Inhalationsmykosen) vor, bei denen sich durch 
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lymphohiimatogene Generalisation Systemmykosen 
entwickeln konnen. So1che Mykosen konnen durch 
infizierte Personen auch nach Europa verschleppt 
werden, doch scheint eine Weiterinfektion von 
Mensch zu Mensch nicht vorzukommen. Ausfiihrliche 
Darstellungen 7.9.10.35.61.105. 

Histoplasmose 

Sie ist in Amerika weit verbreitet. Sie wird durch Histo
plasma capsulatum verursacht und zeigt der Tuberku
lose ahnliche Erscheinungsformen. Es bildet sich ein 
• verkiisender Primiirkomplex, der bei 95% der FaIle 

unter Verkalkung ausheilt. Histoplasmen sind in 

9 10 

Abb. 6.43a-e. Mykosen, Zoonosen. a Aspergillose. Myzelball 
in Bronchiektase. H.E. 300:1. b Aspergillom. Operationsprapa
rat, 58jahriger Mann. c Aktinomykose. Typische Aktinomyzes
driise im AbszeBeiter. H.E. 180: 1. d Echinokokkuszyste. Opera
tionspraparat, 47jahrige Frau. e Hyaline Parasitenmembran von 
Echinokokkus mit anliegenden Parasitenanteilen (Skolizes). H.E. 
4 :1 

der Grocott-Farbung reichlich nachweisbar. Der Hi
stoplasminhauttest wird positiv. 

• Die hiimatogene Generalisation kann zu einer pul
monalen und extrapulmonalen miliaren Aussaat 
fiihren, deren Herde ebenfalls verkalken. 

• Als Histoplasmome kommen solitare und multiple, 
oft geschichtete, verkasende Rundherde vor. 

• Die progressive kavernisierende Histoplasmose ent
wickelt sich aus bronchopneumonischen Infiltraten. 

Kokzidioidomykose 
(Talfieber, San-Joaquin-Fieber) 

Diese Pilzerkrankung kommt vorwiegend in Kalifor
nien und Mexiko endemisch vor und wird durch Coc-



cidioides immitis hervorgerufen. Es entsteht unter 
grippeahnlichen Erscheinungen eine multifokale fibri
nos-eitrige Herdpneumonie. In den Infiltraten, die 
von breiten Makrophagensaumen umgeben sind, las
sen sich die 10-70 Ilm groBen, mit der HE-Flirbung 
sichtbaren und nach Grocott darstellbaren Sphaerulae 
mit zahlreichen Endosporen nachweisen. Die Infiltrate 
bilden sich meist schnell zuriick und hinterlassen nur 
verkalkte Narbenbezirke. Nur selten kommt es zu ei
ner der Tuberkulose ahnlichen Progredienz mit kaver
nosen Einschmelzungen und nekrotisierender Bronchi
tis oder epitheloidzelligen, riesenzellhaltigen Granulo
men. Die seltene hlimatogene Generalisation hat eine 
schlechte Prognose. 

Nordamerikanische Blastomykose 

Sie entwickelt nach inhalativer Infektion tuberkulose
iihnliche, kavemisierende Granulome, Hiluslymphkno
tenbefall und Pleuritis. Kutane Herdbildungen sind 
haufig und entstehen wahrscheinlich vorwiegend ha
matogen. Erreger ist Blastomyces dermatitidis mit 20-
50 Ilm groBen Hefezellen. 

Sudamerikanische Blastomykose 
(Parakokzidioidomykose) 

Auch hierbei wird eine pulmonale Primlirinfektion be
obachtet. Der Erreger, Paracoccidioidomyces brasi
liensis, ist dimorph; er tritt im Gewebe in Form von 
bis 60 Ilm groBen, runden bis ovalen Hefezellen auf 
und bildet nur extrakorporal Myzelien. Die Pilze sind 
in der HE-Flirbung nachweisbar. 

Es finden sich tuberkuloseiihnliche, teils ein
schmelzende Infiltrate, teils zur Vemarbung neigende 
Granulome, die in eine Lungenfibrose auslaufen kon
nen. Bei chronisch-progressivem, granulomatOsem 
Verlauf kommt es im Mund-Nasen-Bereich zu Ulzera
tionen, bei Generalisation zum Befall der Lymphkno
ten und inner en Organe. 

Pneumozoonosen 

Sie konnen durch Protozoen, Wiirmer und Milben her
vorgerufen werden 7,9,32,35,62,66,109. 

• Protozoonosen: Hierzu gehoren die Amobiasis, To
xoplasmose, Leishmaniose und - noch fraglich ([> 
S. 641) - die Pneumozystose. 

• Helminthosen: Die klinisch bedeutsamen Gruppen 
urnfassen Trematoden (Saugwtirmer: Schistosomia
sis/Bilharziose, Paragonimiasis und Opisthoorchia
sis), die Zestoden (Bandwtirmer, Echinokokkus) 
und die Nematoden (Fadenwtirmer: Strongyloido
sis, Ankylostomiasis, Necator-Infektionen, Askari
diasis u, a.). Der Lungenbefall erfolgt vorwiegend 
hlimatogen, vielfach auch durch transpleurale Inva
sion, selten aerogen (besonders Milbenbefall). 
Wurmerkrankungen sind weltweit verbreitet, treten 
aber in sehr unterschiedlicher Haufigkeit auf. Bei 
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tiberwiegend primlirem Befall des Intestinaltraktes 
wird die Lunge teils als Zwischenstation bei der 
Larvenentwicklung befallen (eosinophiles Infiltrat 
[> S. 648), kann aber auch endgiiltiger Ansied
lungsort sein. Ftir Europa haben diese Erkrankun
gen durch die Gastarbeiter und Fltichtlinge, beson
ders aus Stidostasien, die z. T. massiv befallen sind, 
an Bedeutung gewonnen 109. 

Protozoonosen 

Amobiasis. Die Lunge wird bei etwa 3% der FaIle 
von Amobenruhr befallen, gewohnlich tiber einen Le
berabszeB, der in die Pleurahohle oder Lunge ein
bricht. Die Lungenabszesse, die reichlich Amoben 
(Entamoeba histolytica) enthalten, konnen sich tiber 
den Bronchialbaum entleeren. 

Pulmonale Toxoplasmose. Die neonatale Form kann 
mit Lungenherden einhergehen, bedeutsam ist aber 
der Befall des ZNS. Bei Erwachsenen wurden oppor
tunistische Infektionen z. B. bei Lymphompatienten 
beobachtet. 

Leishmaniose (pulmonale Kala-Azar). Die Lunge 
wird auf hlimatogenem Wege befallen; Leishmania 
donovani wird beim Menschen in der leishmanoiden 
(amastigoten) Form in Makrophagen des Lungeninter
stitiums nachgewiesen, in denen sie wachsen und pro
liferieren. 

Pneumozystispneumonie [> S.641. 

Helminthosen 

Schistosomiasis/Bilharziose. Die perkutan aufgenom
menen sowie die von reifen, v. a. in den Beckenvenen 
lebenden Wtirmem stammenden Eier und Zerkarien 
von Schistosoma haematobium (auch S. mansoni und 
S. japonicum) werden teils tiber die Portalvenen und 
Leber hamatogen in die Lungen verschleppt. Es ent
wickeln sich tuberkuloide Granulome und eosinophile 
Infiltrate, besonders aber eine pulmonale Arteriitis mit 
Thrombosed, die zur Entwicklung einer pulmonalen 
Hypertonie mit Cor pulmonale filhren kann. 

Paragonimiasis. Die Aufnahme der enzystierten Zer
karien erfolgt oral. Die Egel (Paragonimus westerma
nii u. a.) verlassen den oberen Dtinndarm und gelan
gen durch das Zwerchfell in die Lungen, wo sie in 
bis pflaumengroBen Zysten in einigen Wochen zu 
0,8-1,4 cm groBen Wtirmem ausreifen. Die Zysten 
entstehen aus erweiterten Bronchien und konnen von 
Zylinderepithel oder metaplastischem Plattenepithel 
ausgekleidet sein. Die Eier werden in den Bronchial
baum ausgestoBen. Blutungen und Infektionen sind 
die hliufigsten Komplikationen, Kombinationen mit 
Tuberkulose werden hliufiger beobachtet. Eipassage 
ins Gehim kann zur todlichen Enzephalitis filhren. 
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Echinokokkose. Die Aufnahme des Hundebandwur
mes (Taenia echinococcus) erfolgt oral. Die Onkos
phiiren gelangen in die Wand des Diinndarmes und 
werden mit dem Blut in die Leber, bei 10-28% auch 
in die Lungen verschleppt. Dort bilden sich Zysten. 
Bei der haufigen Infektion mit E. granulosus s. cysti
cus findet man meist nur eine z. T. bis faustgroj3e Zy
ste (C> Abb. 6.43 d). E. alveolaris, der in Siiddeutsch
land endemisch ist, bildet dagegen groBere derbe Fel
der mit zahlreichen, eben makroskopisch erkennbaren 
Zysten. Der Kutikula der Zysten, die auBen von einer 
yom Wirt gebildeten, schmal en bindegewebigen 
Wand abgegrenzt werden, liegt innen eine Paren
chymschicht mit den neu gebildeten Brutkapseln mit 
Skolizes an (C> Abb. 6.43 e). Zystenrupturen konnen 
in die Pleurahohle oder in das Bronchialsystem erfol
gen. Eine Infektion der Zysten ist selten. 

Askariasis. Die Larven von Ascaris lumbricoides ma
chen aus dem Darm kommend eine Lungenpassage 
durch. Sie werden aus dem Darm hiimatogen einge
schleppt, gelangen in die Alveolen und von hier aus 
mit verschlucktem Bronchialsekret wieder in den 
Darm. In der Lunge entwickeln sich eosinophile In
filtrate (C> S. 648), bei starkem Befall kommt es auch 
zu toxischen Allgemeinerscheinungen. Die Infiltrate 
bilden sich innerhalb von 1-2 Wochen zurUck. 

Strongyloidosis. Infektionen mit Strongyloides sterco
ralis kommen in warmen Klimazonen vor. Massiver 
Befall kann todlich sein, in anderen Fallen wird ein 
pennanentes Asthma unterhalten. Abgesehen von der 
unkomplizierten Darmpassage beim Menschen bilden 
sich unter ungiinstigen Lebensverhaltnissen im Boden 
filarifonne Larven, die intakte menschliche Haut oder 
Schleirnhaut durchdringen konnen und hiimatogen in 
die Lungen eingeschleppt werden. Hier treten sie iihn
lich Askaris in die Alveolen und den Bronchialbaum 
iiber, werden mit Sekret verschluckt und wachsen im 
Darm zum reifen Wurm aus. Daneben kann sich auch 
ein Reinfektionszyklus entwickeln. 

Tropische eosinophile Lungeninfiltrate (C> S. 648). 
Die wichtigsten Verursacher sind Wuchereria bancrof
ti, Brugia malayi und Dirofilalaria immitis u. a. 62. 

Akariasis. MilbenbefaIl, vorwiegend Tyroglyphus, 
wird am Sputum erkennbar. Ob eine echte Lungen
akariasis vorkommt und we1che klinische Bedeutung 
sie ggf. hat, ist fraglich 62. Vereinzelt wurden Eier im 
Lungengewebe nachgewiesen9 . Moglicherweise liegt 
nur Saprophytismus vor. 

Sarkoidose 

Epidemiologie. Die Sarkoidose ist eine generalisierte 
epitheloidzellige Granulomatose. Sie wurde zunachst 
als Hautkrankheit angesehen, erst spater als Systemer-

krankung erkannt. Erst die breite Anwendung der 
Rontgenuntersuchungen hat die Haufigkeit der Er
krankung und das relativ haufige Vorkommen asym
ptomatischer Fiille aufgedeckt 151. Es bestehen groBe 
Unterschiede in der Haufigkeit. In der Bundesrepublik 
ist mit 8-10 Fiillen/100000 Einwohnern zu rech
nen 21. Es besteht ein Hiiufigkeitsgipfel im 3. und 4. 
Lebensjahrzehnt, beide Geschlechter sind annahemd 
gleich haufig betroffen \03. Neben der Erkrankung der 
mediastinalen Lymphknoten gilt der Lungenbefall mit 
iiber 80% als zweithaufigste Organmanifestation. 

Atiologie, Pathogenese. Die Atiologie ist unbekannt, 
eine Polyiitiologie ist anzunehmen 7.9.10.72.91.153 . Offen-
bar handelt es sich urn eine Reaktionskrankheit auf 
verschiedenartige Noxen wie Viren, Bakterien bzw. 
verschiedene Bakteriensubstanzen, inhalierte organi
sche oder anorganische Stiiube und anderes. Die 
schwache oder fehlende Tuberkulinreaktion ist bemer
kenswert; der Kveim-Test ist bei 80% der akuten und 
etwa 35% der chronischen FaIle positiv. Besondere 
Bedeutung haben die T-Lymphozyten. Es besteht eine 
starke Lymphozytenvennehrung mit Erhohung der T
HelJer-IT-Suppressorzell-Relation, die bei der klini
schen Lavagediagnose eine wichtige Rolle spielt. Da
zu besteht oft eine B-Zellaktivierung; etwa 50% der 
Patienten wei sen eine Hypergammaglobiniimie auf. 

Die alte Streitfrage nach den atiologischen Bezie
hungen zwischen Sarkoidose und Tuberkulose wurde 
dadurch wieder aufgeworfen, daB bei einem Teil der 
Sarkoidosefalle neuerdings mittels der Polymerase
Kettenreaktion DNA-Sequenzen von Mykobakterium 
tuberculosis bzw. anderer Mykobakterien, Z. B. eines 
Membranantigens gefunden wurden 156; der Nachweis 
von Mutationen gegeniiber Mykobakterium tbc und 
die von Patient zu Patient unterschiedlichen Befunde 
sprechen dafur, daB es sich nicht urn eine neue Myko
bakterienspezies, sondem moglicherweise urn zell
wanddefekte atypische Mykobakterien handelt 97 • 

In gesamt i I feslLUstellen. daB die Bildlllll: pi
Ihe/oid~ellig('r Granulome //I dell Lullgell /.;.eilles
weg.\ !Jpezijifc" i L. sondem bel vielfa hen /lIIler
.\chiedlichell chiidigulIg II (Tu rkul e. B ryl 
II c g n-allcrgi her Iv liti. Talkum. 
Hartm lallerkrankung. Pil, fall. Va! kulili und 
Tum ren) uuflret nann 10'. 

i iagn . e ark id se 'dan cin r gulen kli
II; cll-palll%Ki 'chell Korre/aliol/ . und e lit 
cler achwci. eines 1II/llli.\ ' lemi. chell Be/aile 
I . B. clurch Ilaut- und/od r Lebcrbl psie ersu hi 
werden. 

Formen, Klinik, Verlauf. Die akute Sarkoidose beginnt 
fieberhaft, oft mit Gelenkschmerzen; ein Erythema 
nodosum tritt bei 114 der Kranken auf. Bei etwa 80 
bis 90% der Erkrankten kommt es innerhalb von 1-2 



Abb. 6.44a-f. Sarkoidose. a Wabig-fibrotischer Umbau des 
Oberlappens und subpleural-dorsaler Teile des Unterlappens bei 
Sarkoidose. SchnittfHiche ca. 0,5: I. b Teils konglomerierende 
Sarkoidoseknotchen der Pleura. c Junges epitheloidzelliges Gra
nulom im Hiluslymphknoten. Medistinoskopie-Praparat. H.E. 

Jahren zur Riickbildung. Die chronis chen progredien
ten VerHiufe enden meist in einer Lungenfibrose. 

Die Krankheitsstadien der thorakalen Sarkoidose 
werden klinisch nach rantgenologischen Gesichts
punkten eingeteilt: 
• 1m Stadium I besteht ein meist bihiliirer Lymph

knotenbefall, after sind auch die paratrachealen 
Lymphknoten mitbetroffen; 
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300:1. d Lungenherde in typischer Verteilung. Offene Lungen
biopsie. H.E. 120:1. e,f GefaBbefall bei Sarkoidose. Ubergange 
zu nekrotisierender sarkoidaler Granulomatose? H.E. e 160: 1, 
f 300:1 

• im Stadium II sind die Lungen in Form einer netz
formigen feinstreifigen Strukturvermehrung betrof
fen, die perihiHir oft dichter als peripher entwickelt 
ist. Auch bei dem iiberwiegenden Teil der Kranken 
in diesem Stadium tritt noch eine spontane oder 
therapieunterstiitzte Ausheilung ein. 

• Das Stadium III ist das Stadium der Fibrose 
(Abb. 6.44 a), wobei es oft zu Verziehungen der 
narbig indurierten Hili und verstreuten Atelektasen 
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kommt; eine Heilung ist hier nieht mehr moglieh. 
Die Letalitat wird mit 2-4% angegeben, davon er
liegt etwa die Halfte der Patienten einer kardio
respiratorisehen Insuffizienz als Folge der Lungen
fibrose 153 . 

nlcrsuehungcn. v. u. millel der 
trOll\bmllchialell EIO/I.lle, hub n gClcigl, daB die 
LlIlIgl'll 1II1cll illl "'illi.\("11£'11 wc/ium I o/I('r hefit/
I II sind; tum a hwcl ~ind MeJllillcilbiop.liell 
rf rd rlich I . Brrmcilll\/Jiop.lil!lI ha n cinc 1\'(' -

\('llIlieil IIh'driXC'n.' (/cI/I\'ei~rllll'. >1Il s nd rs 
hoh diugn ~li h' usbculc bringl di MediCI. li
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Morphologie. Charakteristiseh ist das nicht verkasen
de epitheloidzellige Granulom, das in spateren Sta
dien zu Vernarbung und Hyalinisierung ten
diert 7,9,10.38,91,153, 

Die befallenen Lymphknoten sind dieht von anfangs 
einzeln stehenden Epitheloidzellgranulomen dureh
setzt, die eine Tendenz zur Konglomeration, Fibrosie
rung und Hyalinisierung aufweisen (Abb. 6.44 e). 

In den Lungen stehen die Granulome unter ge
wisser Bevorzugung der Mittelgeschosse nieht selten 
in Gruppen unregelmaBig verteilt. Sie erseheinen als 
2-3 mm groBe grauweiBliehe Knotchen, nieht selten 
als 1-2 em groBe, Konglomeratherde, und zeigen 
eine bevorzugt peribronchiale, paraseptale und pleu
raZe Lage (Abb. 6.44d), oft sind sie wie Glieder einer 
Kette den Lymphwegen zugeordnet. Selten konnen 
sieh in sehr groBen Konglomeratherden Kavernisie
rung en entwiekeln. 

Mikroskopisch werden die Knotehen von groBen 
Epitheioidzellen in einem mosaikartig zusammenge
setzten Zellkomplex gebildet. Es kommt nieht zur 
Verkasung, nur gelegentlieh findet man eine geringe, 
etwas komige zentrale Nekrose (Abb. 6.44 c). Riesen
zellen des Langhans-Typus sind untersehiedlieh reieh
lieh entwiekelt. Sie enthalten im Zytoplasma haufiger 
konzentriseh gesehiehtete Kristalle (Schaumann-Kor
per), seltener stemfOrrnige, 5-30 ).tm groBe, zytoplas
matisehe Einsehliisse (sog, "asteroid bodies"). In den 
Epitheloidzellen ist Angiotensin-Converting-Enzym 
(ACE) naehweisbar 9• Elektronenmikroskopisch ist das 
Zytoplasma der Epitheloidzellen organellenreieh. Die 
"asteroid bodies" der Riesenzellen seheinen aus Mi
krotubuli, Mikrofilamenten und Zentriolen zu entste
hen 29. 

Die Fibrosierung beginnt in der Granulomperiphe
rie, von der aus Kollagenfaserbiindel in das Innere 
ziehen und unter Hyalinisierung zunehmend breiter 
werden 137. Dureh Konfluenz der Knotehen werden 
groBere Schwielenfelder gebildet. Die Fibrosierung 
sehreitet gewohnlieh hilifugal fort. Es kommt zur nar
bigen perihilaren Sehrumpfung des Lungengewebes 
einsehlieBlieh der hilaren Lymphknoten, In der Peri
pherie ergibt sieh ein wabiger Umbau mit linsen- bis 

erbsengroBen, dureh derbes Bindegewebe begrenzten, 
glattwandigen Hohlraumen (Abb. 6.44 a), Knotehen
gruppen finden sieh aueh oft auf der Pleura 
(Abb. 6.44 b). In diesem Stadium besteht eine Lun
genstarre mit sehweren, vorwiegend restriktiven Ven
tilationsstorungen. Dureh Befall der kleineren Eron
chien und Bronchiolen kommen aueh obstruktive 
Ventilationsstorungen vor, Der GefaBsehwund in der 
Fibrose und die nieht selten in Verbindung mit der 
Granulomatose auftretenden Intimaproliferationen in 
den kleinen Arterien und Arteriolen tragen zur Entste
hung einer pulmonalen Hypertonie und eines chroni
schen Cor pulmonale wesentlieh bei. 
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Lungentuberkulose 

Aligemeines 

Epidemiologie, Atiologie. ie Tuberkulosc geh6rt 
IU den .IPC-i{t chell ellhilllllh hell Lrkrlll/kllllgc'lI , 

ie wird durch d~ MycobacteriulIl tltberrll/a.';' 
ifr. T\'I'II\ IIIII//allll.\). w s nlli h cit n r dun.h da 
M. hOl'il, nur gclcgcnlhch durch M C/I '//(Ill od r 
(mpHclll.' Mlkobaklt'r; ' 1/ (I • M. kUII.\(I\;) h 'r
vOfgcrufcn I" 'I 

In den entwickelten Liindern ist die Tuberkulose seit 
der lahrhundertwende, als in Deutschland ihr noch 
fast jeder fiinfte Einwohner zum Opfer fiel, stark zu
riickgegangen 27. Bemerkenswert ist jetzt vor aDem 
nach einem 1. Gipfel urn 25 Jahre die relativ hohe In
zidenz im Alter jenseits des 65. Lebensjahres. Von 
den Erkrankten 16 waren 11 % im ersten Behandlungs-



jahr verstorben, davon 5,6% an der Tuberkulose oder 
ihren unmittelbaren Folgen. Die Therapie fiihrte bei 
98% zur Entseuchung binnen eines Jahres. Reaktivie
rungen wurden zwischen 1 % bis 6,5% bei Mannem, 
bis 3,5% bei Frauen angegeben 31 ,59. Sie treten beson
ders nach unzureichender Therapie auf48• 

Asoziale, Drogen- und Alkoholabhangige, Immun
supprimierte, Zuwanderer sowie an anderen gravieren
den Erkrankungen Leidende, darunter zunehmend 
HIV-Patienten, gehoren zu den besonderen Risiko
gruppen 6 1,67,8 1. Als besonderes Problem erweist sich 
die Zunahme des Auftretens multiresistenter Bak
terienstiimme 82 , Es betrifft einstweilen vorwiegend 
Patienten der genannten Risikogruppen und wird be
sonders in Krankenhiiusem der GroJ3stiidte beobach
tet. Wahrend nach Angaben des Arbeitskreises Myko
bakterien die niedrige Resistenzrate in den Jahren 
1991-1993 annahemd gleich blieb, wurde in einem 
Spezialkrankenhaus mit Einzugsgebiet aus Berlin ein 
Anstieg der Rate gegen zwei oder mehr Standard
medikamente resistenter Stamme in den Jahren 1987-
1993 von 1,7 auf 5,8% beobachtet 83, Fur bestimmte 
Regionen wie Ost-/Sudosteuropa, die Turkei, Asien, 
Afrika und Sudamerika werden 2-3mal hohere Raten 
als in Deutschland angegeben 83,84. 

In Notzeiten 36, unter Fliichtlingspopulationen 18 

und insgesamt in den unterentwickelten Liindem be
steht eine wesentlich schlechtere Situation; aus Zen
tralafrika mit hohem HIV-Infiziertenanteil Iiegen be
sonders erschreckende Zahlen vor: Uganda liber 
60%, Burundi iiber 50% HIV-infizierte TuberkulOse 27 . 

Nach WHO-Report 1995 wurde die Tuberkulosesitua
tion als "Globaler Notfall" deklariert; 1,3 Mrd. Men
schen, meist im Alter zwischen 15 und 44 Jahren, sei
en infiziert, 30 Mio. wurden innerhalb des nachsten 
Jahrzehnts sterben und mehrere hundert Mio, sich neu 
infizieren. 

1m hiesigen Obduktionsgut stellt sich die Situation 
ungiinstiger als in der Klinik dar, Die in einer Uber
sicht uber fast 25000 Obduktionen 1982 kompilierten 
Zahlen aus den Jahren 1953 bis 1976 40 mit 2,41% ak
tiven Tuberkulosen, dazu 2,22 wesentlichen tuberku
lOsen Residuen und 1,7% Tuberkulosen als Todesur
sache haben sich auch bei neuesten Untersuchun
gen 17,37,38,52 nicht wesentlich geandert, wobei nach 
wie vor bis um 50% der aktiven Tuberkulosen kli
nisch nicht diagnostiziert wurden, vor allem Miliartu
berkulosen im hohen Alter, Insgesamt ergibt sich aber 
auch im Obduktionsgut noch eine gewisse Verlage
rung zum hoheren Lebensalter und torpideren Verlau
fen, wenn auch kein echter Wandel in der Pathomor
phose. 

Erreger und gewebliche Reaktion. Das tuberkulOse 
Granulom ist Ausdruck einer erhohten Gewebsem
pfindlichkeit, die sich nach Sensibilisierung durch Lei
bessubstanzen der Mykobakterien etwa 2-3 Wochen 
nach dem ersten Kontakt entwickelt. Sie entspricht 
der immunologischen Reaktion vom verzogerten T yp 
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(Typ N nach Coombs u. GeIl 20 ), Mit ihr entwickelt 
sich eine erhOhte Resistenz (BCG-ImpjungJ), Nach kli
nischer Ausheilung wird die Sensibilisierung meist 
durch in den Herden iiberlebende, in ihrer Virulenz ge
drosselte und an weiterer Ausbreitung verhinderte Bak
terien, sog. "persisters", unterhalten, Die Virulenz des 
Bakteriums ist der fiir den Krankheitsverlauf entschei
dende FaktOl: Sie wird durch Chemotherapie einge
schrankt; neben tuberkulostatischer Wirkung wird mit 
modemen Mitteln auch Bakterizidie erreicht. Grad 
der Allergie (gewebliche Empfindlichkeit) und Immu
nitiitslage des Organismus stehen nicht in unmittelba
rem Zusarnmenhang 40; sie konditionieren den Verlauf 
und konnen sich wwend der Erkrankung andem 24,3 1,35. 

Das typische Granulom ist epitheloidzellig. Es ist 
differentialdiagnostisch gegen ahnliche Granulome 
des Tuberkulosetypus (Lepra, speziell tuberkuloide 
Form, Lues III) und - in der nicht verkasenden pro
duktiven Form - gegen die Granulome vom Sarkoido
setypus (Sarkoidose, sarkoidahnliche Reaktionen im 
AbfluBgebiet zerfallender Tumoren, bei M. Crohn, 
Toxoplasmose, rheumatischen Granulomen und in der 
Lunge den Granulomen bei exogen-allergischer AI
veolitis) abzugrenzen (bei 40). 

Epitheloidzellen und Langhans-Riesenzellen entste
hen aus ortlich akkumulierten Makrophagen unter 
Einwirkung der Phosphatide der Bakterienleiber45 , 

Sie sind reichlich mit Enzymen ausgestattet, reife Epi
theloidzellen insbesondere mit p-Galaktosidase 21, Die 
eigentliche immunologische Reaktion dient der Kondi
tionierung der Makrophagen und wird durch Antigen
iibertragung (Protein, Polypeptide) uber das T-Lym
phozytensystem 47 verrnittelt. Unter den aktivierenden 
Lymphokinen sind ein chemotaktischer, ein migrati
onshemmender und ein die Phagozytosepotenz der 
Makrophagen erhohender Faktor sowie ein die Lym
phozytenfunktion steigemder, blastenbildender Faktor 
bekannt. Die ortliche zellulare Abwehr wird beschleu
nigt und intensiviert 19,62. 

Humoralen Abwehrmechanismen wird keine be
sondere Bedeutung beigemessen 63; fiir ungunstige 
Verlaufe wird ein Serumhemmfaktor (zirkulierender 
Tuberkulinantikorper) diskutiert 80. 

'r <;Uindlge Wc h cl im d r allg m in 
brllich "elllll/em/ell IIl1d begil11.\Ilgelld ·" F{/klOfi ' II 
prilgl das ~ mpl c m rphologi .. h Bild der Tu-
erkulo'ic. das e"(,\/Idalire (e .. uduti ... -verku'i ndc), 

Woe/Ilk Ii I' , (p liferuliv-pr ukti e) und " irrlmll 
.Ie"e ( bheilung formen) R lIklUmell umfaBt. di 
LUgleich pmgr .\.IiI- und regr nh' ElltldcHIIII 
xell kcnnlcichncn ~I. 

Chemotherapie-Effekte. Dem durch die Chemothera
pie erzielten einschneidenden Wandel in der K1inik 
der Tuberkulose stehen keine entsprechenden Ande
rungen im morphologischen Bild zur Seite, Es gibt 
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zwar auch gewisse morphologische Hinweise auf einen 
positiven Chemotherapieeffekt (Abb. 6.45 f), doch tre
ten prinzipiell neuartige Gewebsreaktionen nicht auf. 
Vor allem kommt es zu verkiirzten oder abgebrochenen 
Verlaufen unter Tendenzverschiebung zu regressiven 
Entwicklungen mit den typischen morphologischen 
Ausheilungsformen 40.43.50. Ausgedehntere narbige Resi
duen konnen eigenen Krankheitswert gewinnen. Nur 
bei fruh einsetzender hochwirksamer Therapie sind na
hezu spurlose Rtickbildungen moglich. Das Hauptpro
blem bleiben die Exazerbationen aus abgekapselten, 
nicht sterilisierten, kasigen Herden 34.51. Die hfunatoge
nen Streuvorgange sind - im Gegensatz zu den aus ih
nen entstehenden Neuherden - von der Chemotherapie 
nur wenig beeinfluBbar 75. 

Stadien der Tuberkulosekrankheit. Die alte Stadien
lehre von Ranke 64 wird wegen der vielfachen Durch
brechungen nicht mehr angewendet. Zumal in der Pa
thologie ist die Einteilung in die 
• Phase der Primarinfektion (= alle Tuberkulose

entwickIungen bei noch aktiven Primarinfektions
herden) und in die 

• postprimare Tuberkulose 13,34.40.43 gebrauchlich, wo
bei immer wieder Phasen der Generalisation auf
treten konnen, insbesondere auch bei Exazerbati
onstuberkulosen im hoheren Lebensalter und bei 
aktiven extrapulmonalen Tuberkulosen, 
Der Zeitpunkt der entwickelten Allergie (innerhalb 
der Primarinfektionsperiode) wird nicht als Zasur 
gewertet. 

Die Klinik geht meist nur von der Unterscheidung in 
Primar- und Postprimartuberkulosen aus 31. Ofter wird 
jetzt aber auch nur noch zwischen behandlungsbediirf
tigen und nicht behandlungsbediirftigen Tuberkulosen 
unterschieden 26, iihnlich der Klassifikation der Ameri
can Lung Association 54 , Danach werden die Gruppen 
o (= keine Exposition, keine Infektion), I (= Exposi
tion, keine Infektion), II (= Infektion ohne manifeste 
Erkrankung) und III (= Infektion mit Erkrankung) un
terschieden; die manifeste Erkrankung wird durch An
gabe der Lokalisation, des Rongenbefundes ein
schlieBlich der Herdtendenz, des bakteriologischen 
und chemotherapeutischen Status naher charakteri
siert, Diese erkIartermaBen "dem derzeitigen allge
meinarztlichen Wissensstand angepaBte" Einteilung 
reicht fUr eine spezialistische Befassung und bei der 
gutachterlichen Diskussion bestimmter Krankheitsver
laufe nicht aus, 

Primcrinfektionsperiode 

Primarinfektion 

Sitz der Primarinfektion ist ganz tiberwiegend die 
Lunge, Die insgesamt geanderte Epidemiologie ergibt 
sich aus dem Rtickgang der Anzahl der Infizierten 
und der Verschiebung des Infektionsalters in das ju
gendliche Erwachsenenalter 33.53 . Vorkommen und 
Haufigkeit von Primarherden in der Bronchialschleim
haul (bronchialer Primarkomplex) sind umstritten. Die 
Moglichkeit unterschwelliger Infektionen mit Bakteri
iirnie ohne Herdbildung an der Eintrittsstelle 43 wird 
bestritten 60. 

Pulmonaler Primarkomplex. Die Bakterien gelangen 
durch Makrophagenzerfall noch vor EntwickIung der 
allergischen Gewebsreaktion (I> S. 661) in die regio
nalen Lymphknoten, wobei sich zwischen dem ge
wohnlich subpleural gelegenen Lungenherd und dem 
zugehorigen Lymphknotenherd eine kleine Kette wei
terer Herde langs des Lymphweges ausbilden kann. 
Der meist nur wenige Azini umfassende Lungenherd 
entwickelt eine zentrale kasige Nekrose, die spater 
verkalken und verknachern kann, auch ist bei kIeinen 
Herden nach AusstoBung der Nekrose eine Vernar
bung unter Schrumpfung bis zu einem stecknadel
kopfgroBen Herd moglich 35 , Uber diesem kann eine 
umschriebene Pleuraverwachsung bestehen. 

Der Mitbefall regionaler Lymphknoten ist obligato
risch und kennzeichnet einen Herd eindeutig als Pri
marherd gegentiber anderweitigen, ggf. ebenfalls ver
kalkten Herden. 

Sei dem iilJermegelldell /lleit del' III/herr" 
blelbt die Tllberklllo,\e ell/I die Prlllliirkomplexlii
I;()/I('II ohn weiler' u brcitung hegrell';.f ( g, 
IlIlkoIllIJli-il'rler Pmllllrkompll'\). 

Extrapulmonale Primarkomplexe. Sie konnen nahe
zu iiberal! im Organismus entstehen, von praktischer 
Bedeutung sind jedoch nur die Primarinfektionen in 
Mund, Rachen und Gastrointestinaltrakt, d. h. die sog. 
Fiitterungstuberkulosen, bei denen M. bovis eine be
sondere Rolle spielt (Ubersicht I> 40). Konnatale Pri
marinfektionen sind eine Raritat 35. 

Bei der Impfung mit dem abgeschwachten Bacillus 
Calmette-Guerin (M, bovis) entwickelt sich ebenfalls 
ein Primarkomplex. Gelegentlich konnen an der Impf
stelle oder in den Lymphknotenherden tiberstarke Re
aktionen zu groBeren ulzerosen Lasionen fUhren 32. 

Progrediente Primcrtuberkulose 

Aus der kompliziert verlaufenden Primarinfektion er
geben sich verschiedene Formen der Progression der 
Tuberkulose, die teils in Form primarer bzw, subpri-



Abb. 6.45a-f. Tuberkulose. a Primlirinfektionstuberkulose mit 
mas siver verkasender Lymphknotentuberkulose (LK) und termi
naler miliirrer Streuung (Samrnlung Giese). b Klinisch ausge
heilte Tuberkulose. Kavemennarbe, Indurationsfelder mit Ein
schluB abgekapselter und verkreideter kasiger Streuherde, teils 
bulloses Randemphysem und Pleuraschwarte. c Schubweise ge
wachsener tuberkuloser Rundherd mit ausgedehntem frischem 
Verkasungsschub und daraus resultierender Umgebungsstreuung. 
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d Altere tuberkulose Kaveme (K) mit noch breitem verkastem 
Innensaum (5) und produktiver Umgebungsstreuung (P). (Samrn
lung Giese). e Breiter epitheloidzelliger Randsaum urn einen 
aktiven tuberkulOsen Rundherd mit groBem kasigem Zentrum 
(oben). H.E. 50: I. f Unter Chemotherapie abgekapselter k.leinerer 
Kaseherd. Hyaline Kapselinnenzone, unspezifische auBere fibrose 
Kapsel, beginnende feinkomige Verkalkung. E. v.G. 8: 1 
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marer Prozesse noch in die Primarperiode fallen, teils 
tiber verrnittelnde Streuungen die Keime fur die erst 
nach einer Latenzperiode auftretenden postprimaren 
pulmonalen und extrapulmonalen Organtuberkulosen 
legen. Wiihrend sich bei der Progression im Kindesal
ter die Tuberkulose besonders in der Lymphknoten
kette ausbreitet und mit starkeren Verkasungen einher
geht, pflegt bei der spiiten Erstinfektion des Erwach
senen meist der Lungenherd zu dominieren 35.74.75. 

Progression des Lungenherdes. Sie kann zur Primar
herdphthise fuhren. Es kommt durch Kontaktwachs
tum und Konfluenz des pneumonischen Exsudates 
zum Befall von Lungensegmenten oder, besonders bei 
Sauglingen, ganzer Lungenlappen, die sich durch Ein
schmelzung oder Sequestration der Kasemassen in die 
sog. Primarherd- oder Friihkaveme umwandeln. Die 
kanalikulare Verschleppung des infektiOsen Materials 
bewirkt eine weitere, meist ausgesprochen einseitig be
tonte Ausbreitung. Zugleich kommt es meist auch zur 
generalisierten Fruhstreuung mit tuberkulOser Meningi
tis undloder Miliartuberkulose. 

Progressive Lymphknotentuberkulose des Primar
kom-plexes. Sie ist die haufigste Quelle fur die lym
pho-hamatogenen Streuungen der Primarperiode 
(Abb. 6.45 a) . Sie gewinnt als sog. Hilus-Lymphkno
tentuberkulose besonders bei Kindem Bedeutung 58. 

Der ProzeB breitet sich in der Lymphknotenkette wei
ter aus, es kommt zu ausgedehnten verkasenden Kon
glomerationen, die in benachbarte Hohlorgane einbre
chen konnen, haufig auch durch Kontakt mit der 
Pleura mediastinalis eine Pleuritis exsudativa (I> 
Kap. Pleura) auslosen. Durch Bronchuseinbruch kon
nen Atelektasen oder durch Aspiration von infektiO
sem Material auch regionale Lungenherde entste
hen 44,73. N ach AusstoBung eines Teiles der Kasemas
sen konnen sog. Lymphknotenkavemen resultieren. 
Chronische Narbenstenosen sind nicht selten Ursache 
der chronischen Atelektasen des Lingula- oder Mittel
lappensyndroms 4 1. 73 ,77 (I> S.591). 

DaB 85% aller chronischen Lungentuberkulosen 
als sog. automatische lymphadenogene Reinfektion 
durch Lymphknotenperforation entstehen sollen 70, 

trifft nach systematischen klinischen 44 und patholo
gisch-anatomischen 29,49 Untersuchungen fur hiesige 
Verhaltnisse mit etwa 4-5% lymphadenogenen Bron
chuswandschaden nicht zu. Immerhin haben aber Ex
azerbationen alter lymphonodularer Herde in der Pa
thogenese der Alterstuberkulose eine erhebliche Be
deutung 39. 

HCimatogene Generalisation 

Pathogenese, Quellen und Bedeutung der hamoto 
genen Streuung. Ie u. brcttung d r uberl-ul 
im rgani~mu erl'olgt durch hiimOfOl(l' l/(? II' /1 -

Illig. wahrcnd bci den i her! n rgantubcr"ul -
n K nla"twach lum und "anahkularc u~brcl

(ung die HauptI' lie pIC len Hamat g ne lrcuun
gen kornm n irn blaur d'r Tubcrkul /uilljiX 

or und !.:ijllllell \'01/ a/lt'l1 pmxr'dll' lIlt'll pmllCl!"II 
oder pO.Hpnmiirell. plI/lIl()/wl II oder (' ttraplllmo
IIll/ell Herr/ell al.\ QII(,I/ (/lm~e"en I \ Ihrc 
Ma~ i ital und lcilll hc bl()lge 'ind chr unler
s hiedlich. daG au h die ges 'tllen Metasta en 
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ildung und ortenl icklung d r meta-ami h n 
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Je nach der zeitlichen Beziehung zur Primarinfektion 
wird zwischen den Friihstreuungen bei floridem Pri
markomplex und Spiitstreuungen unterschieden, die in 
der Postprimarperiode aus Exazerbationsprozessen 
odeI' sonstigen floriden Organtuberkulosen stammen; 
hinsichtlich der Massivitat werden die Begriffe Gene
ralisation und Streuung verwendet. 
• Friihgeneralisationen entwickeln sich gewohnlich 

aus dem progressiven Primarkomplex; sie entspre
chen im wesentlichen den Altersgipfeln der Miliar
tuberkulose im Kleinkindes- und fruhen Erwachse
nenalter, besondere klinische Bedeutung hat die 
Meningitis tuberculosa. 

• Hamatogene Friihstreuungen stammen meist aus 
dem progressiven Lymphknotenanteil des Primar
komplexes, wobei der in der Lymphknotenkette 
fortschreitende ProzeB die "erste Abwehrfront" 
tiberwindet. 

• Bei der Spiitgeneralisation gewinnen einerseits ak
tive extrapulmonale Tuberkulosen (besonders Uro
genital- und Knochentuberkulosen) Bedeutung, an
dererseits ist die exazerbierende Lymphknotentu
berkulose des Primarkomplexes heute der haufigste 
Ausgangspunkt bei der sog. Greisentuberkulose. 

Hamatogene Streuungen sind immer ein Zeichen ge
minderter Resistenz, wie auch das Beispiel unge
bremst ablaufender oder wieder aufflammender Tu
berkulose im Zuge konsumierender Krankheiten oder 
immunsuppressiver Therapie zeigt. 1m einzelnen noch 
nicht voll verstandene ortliche Terrainfaktoren beein
flussen Entstehung und Ablauf der extrapulmonalen 
Organtuberkulose und dtirften auch Bedeutung fur die 
sog. sekundare Latenz, d. h. die zeitliche Verzogerung 
der Metastasenentwicklung durch bis jahrelanges re
aktionsloses Liegenbleiben der Bakterien im Gewebe, 
haben 68.75. 



Ausfiihrliehe Darstellungen der Formen extrapul
monaler Tuberkulosen I> betreffende Organkapitel im 
Handbueh der Tuberkulose, Bd. IV, Thieme, Stuttgart 
1964. 

Formen der hamatogenen Generalisation 

Die hamatogene Friih- und Spatgeneralisation tritt in 
folgenden Formen auf35.40.43. 75. 78 . 

Akute generalisierte Miliartuberkulose. Sie befallt in 
der Reihenfolge der Haufigkeit Lungen (Abb. 6.45 a), 
Lebel; Milz und Nieren, die Meningen, Lymphknoten, 
das Knochenmark, Schleimhaute und serose Haute 
und andere Organe. Die Lungen sind in symmetri
scher Anordnung von zahllosen Herden befallen, die 
in den Oberlappen oft groBer und friiher verkast sind 
als in den Unterlappen. Dyspnoe und Zyanose sind 
Hauptsymptome der pulmonalen Form, neben der 
noeh eine meningeale und typhoide Form untersehie
den wird. Aus der Vemarbung, die unter Chemothera
pie besehleunigt abIauft, konnen konfIuierende Narben
emphyseme mit chroniseher respiratorischer Insuffizi
enz resultieren (I> S. 669). 

Subakute und chronische Streutuberkulosen. Bei ih
nen steht die Lunge im Vordergrund, obwohl sich 
auch extrapulmonale Herde bilden konnen. Die Herde 
stehen in unterschiedlichen Stadien der Entwicklung 
und neigen zur KonfIuenz und Vemarbung, die in ei
ner groben, gitterartigen Fibrose enden kann. Verka
sungen und Erweichungen, besonders in den Oberlap
pen, fiihren zu kleinkavemosem Zerfall; auffallend ist 
der hohe Anteil an rohrenfOrmigen verkasenden Bron
chitiden, die zur weiteren kanalikularen Ausbreitung 
beitragen 35. Diese Form der oft protrahierten Streuung 
mit nicht selten langeren Intervallen zwischen den 
Streuschiiben tritt v. a. als Spatgeneralisation auf und 
dokumentiert die besondere Neigung der hamatoge
nen Tuberkulose zum hamatogenen Rezidiv 75. 

Tuberkulosepsis. Sie verlauft als allgemeine perakute 
hamatogene Tuberkulose unter dem kliniseh wenig 
charakteristisehen Bild einer septischen Allgemeinin
fektion. Die in fast allen Organen multipel auftreten
den Herde bestehen oft nur aus einer kasigen Nekro
se, die meist reich an Bakterien ist und nur gelegent
lich von einer epitheloidzelligen Randzone umgeben 
wird. Ursache dieser fast reaktionslosen Ausbreitung 
ist eine Anergie des Organismus, die auf einem Feh
len der natiirlichen undloder einem Verlust der erwor
benen Resistenz beruht. 
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Hamatogene Lungentuberkulose 

rganluocrkulo en 
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GroBherdige Friihstreuung. Sie fiihrt besonders bei 
Sauglingen und Kleinkindemzu groben, vorwiegend 
symmetrischen kiisigen Herdpneumonien, die oft un
ter massivem Bronchusbefall in Kavernisierung iiber
gehen; diese Form wurde auch besonders bei Hunger
tuberkulosen beobachtet 33.36. 

Grobherdige Friihstreuung. Sie bildet oft nur wenige, 
auch symmetrisch verteilte Herde kasiger Pneumonie, 
die spater abgekapselt werden, eindicken und ver
kalken, gelegentlich spater aber exazerbieren und zur 
phthisischen Entwicklung kommen konnen; diese Herde 
stellen eine Form der Rundherdtuberkulose (I> S. 667) 
dar. 

Abortive grobkornige Streuung. Hierbei bilden sich 
groj3ere lobuliire Herde kasiger Pneumonie, die kon
fluieren und kavernisieren, wobei regelmaBig ein 
Bronchusbefall beteiligt ist; Riickbildungen unter Ver
narbung mit 'EinschluB groBerer abgekapselter und 
verkalkter kasiger Herde werden unter Chemotherapie 
haufig erreieht. 

Verzogerte ' Friihgeneralisation 78. Sie bildet bei un
vollstandiger Riickbildung des Primarkomplexes vor
wiegend konglomerierende produktive He rdgruppen, 
haufig mit komplizierendem Bronchusbefall. 

Spitzenstreuung. Sie ist nach den Primarherden die 
hiiufigste Form tuberkulOser Herdbildungen in den 
Lungen und entsteht nach heutiger Auffassung ganz 
iiberwiegend hamatogen, gewohnlich als Friihstreu
ung. Kleine Herde konnen vernarben, sie sind ofter 
mit einem Spitzennarbenemphysem, einer kleinen kar
tilaginaren Kuppenschwiele oder isolierten pleuralen 
Verwachsungsstrangen verbunden und werden bei 
Obduktionen alterer Menschen auch heute noch hau
fig gefunden; groj3ere Herde mit zentraler Verkasung 
werden abgekapselt und konnen verkalken, sie sind 
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zugleich der haufigste Ausgangspunkt ftir phthisische 
Entwicklungen (Initialherde). 

Lungenphthise 

~~(lIllliher
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Definition der Begriffe Exazerbation, Reinfektion, 
Superinfektion. Abgesehen von der progredienten Pri
mfutuberkulose ([> S.662) und der kontinuierlichen 
Fortentwicklung (subprimarer) harnatogener Streuun
gen handelt es sich bei den meisten Phthisen urn 
Exazerbationsprozesse (auch sog. endogene Reinfekti
on). 

• . w ::erbalioll i. L dao, Wieder(/ujJ7amlllell aller. 
on legend apiklll oder mhClpiklll Re/ef,felli'r 
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gen neuen Primarkomple es cnlwiekclll. 

Die relative Haufigkeit von Exazerbationsphthisen hat 
gegenuber kontinuierlichen phthisis chen Entwicklun
gen aus hamatogener Streuung (Friih- und Spatstreu
ungsphthisen) mit Verlagerung des Primarinfektions
zeitpunktes in das jugendliche Erwachsenenalter abge
nommen 33,35,74. Die Abgrenzung der unterschiedlichen 
Prozesse ist ofters schwierig. Mit fortschreitender Ent
wicklung gleichen sich die morphologischen Befunde 
immer mehr einander an. Bei kavemosen Prozessen 
gilt die Rundform als typisch filr hiimatogene Entste
hung. 

Fruhe phthisische Entwicklung 

Lungenphthisen sind im allgemeinen durch eine api
kokaudale Progression gekennzeichnet. Die Initialher
de liegen gewohnlich im 1. und 2., selten im 6. Lun
gensegment. Diese viel diskutierte sog. Spitzendisposi
tion wird heute V. a. mit den besonderen Durchblu
tungsbedingungen erklfut 23.57. 

Je nach Art der Ausgangslasion werden hiimatoge
ne Streuungsphthisen, Exazerbationsphthisen und sog. 
Superinfektionsphthisen unterschieden: 

Hamatogene Streuungsphthisen. Diese Formen ver
laufen bei Friih- und Spiitstreuungen iihnlich, bei letz
teren oft relativ gutartiger. 
• Bei der akuten exsudativ-pneumonischen Form bil

den sich rasch groJ3e verkiisende und kavemos zer
fallende Herde mit ausgedehnter bronchogener A.b
seuchung; produktive Randreaktionen sind nur 
schwach entwickelt. Diese "galoppierende 
Schwindsucht" tritt bei groBherdiger Sauglings
phthise, malignen Spatprimiirinfektionen, der sog. 
Hungertuberkulose, aber auch bei der friiher haufi
gen sog. Pubertiitsphthise auf. 

• Chronisch-produktive Spitzentuberkulosen entwik
keln sich lang sam; es treten im Rand vemarbender 
Herde immer weitere produktive Herde auf, so daB 
schlieBlich groJ3e kokardenfOrmige Herde entste
hen, die oft in ausgesprochen zirrhotische Phthisen 
([> S. 667), auslaufen. 

• Die verkiisende Spitzenbronchitis entwickelt sich 
aus dem Befall lobuliirer und terminaler Bronchio
len in den exsudativ-produktiven Initialherden und 
kann durch kanalikulare Ausbreitung zur Bildung 
der subapikalen sog. Friihinfiltrate fiihren. Oft wer
den die streifig-verkasten Herde auch abgekapselt 
und verkreiden, konnen aber spater Ausgangspunkt 
emeuter progressiver Entwicklungen werden. 

Exazerbationsphthisen. Sie gehen gewohnlich von 
voriibergehend zur Ruhe gekommenen apikalen, auch 
verkreideten Streuherden aus, die noch lebensfiihige 
Bakterien enthalten. Hierzu gehoren als sog. Initial
herde die Simon-Spitzenherde und die Initialherde 
nach Malmros u. HedvaIl 31 ,35.40,56,7 1. 76. 78,79 . 

Auch durch die Kapseln alterer Herde findet noch 
ein Stoffaustausch statt. Dem Herdaujbruch geht 
meist ein starkes Bakterienwachstum voraus 19, das zu 
einem emeuten Verkiisungsschub unter Einbeziehung 
der alten Herdkapsel fiihrt. Der ProzeB kann sich 
nach emeuter Abkapselung wiederholen. Die Eroff
nung eines groBeren Bronchus fiihrt zur Kavemisie
rung und weiteren bronchogenen Ausbreitung. Auch 
Granulationsgewebswucherungen im Herdbereich 
konnen zum Aufbruch ftihren. 
• Exazerbationsphthisen sind meist isolierte, oft uni

lateral oder asymmetrisch entwickelte Lungen
phthisen, die sich in Schiiben und unter starkerer 
Vemarbung tiber Jahre hin entwickeln; unter un-



giinstigen Bedingungen kommen aber auch sturmi
sche kavernose Entwicklungen vor. 

Superinfektionsphthisen (llexogene Reinfektions
phthisen"). Diese unterscheiden sich nicht deutlich 
von den vorgenannten Forrnen; ihre Abgrenzung 
bleibt unsicher, ein sicherer Beweis ist oft nur durch 
den Nachweis eines z. B. im Resistenzverhalten abwei
chenden Bakterienstammes ( [> S. 666) moglich. 

Tuberkulose Rundherde 

Definition, Epidemiologie. Es handelt sich urn abge
kapselte rundliche kiisige Herde von mindestens 2 cm 
Durchmesser. Diese Tuberkuloseforrn hat anscheinend 
mit der Zunahme spater Erstinfektionen seit den 40er 
Jahren stark zugenommen und voriibergehend bis 
40% aller resezierten Tuberkulosen ausgemacht 40• In 
neuerer Zeit ist sie mit nur noch 1-2% aller klinisch 
beobachteten Tuberkulosen wieder vie I seltener ge
worden 31. Es scheint sich urn " auf dem Wege zur Ka
verne angehaltene Infiltrate" bei noch unvollkomme
ner Chemotherapie gehandelt zu haben. Die haufige 
spatere progressive Entwicklung ("Zeitbombe") und 
die nicht selten schwierige Differentialdiagnose zum 
Karzinom fiihrten zu hohen Resektionszahlen 55. 66. 

Klassifikation. Der Entstehung nach lassen sich unter
scheiden 29, 30, 35,40: 

• Rundherde aus kiisiger Pneumonie entstehen in ei
nem Schub und stammen meist aus einer grobher
digen hiimatogenen Fruhstreuung. 

• Schubweise gewachsene Rundherde erscheinen 
zwiebelschalenfOrrnig geschichtet, in der Verka
sung sind oft mehrere Altherdkapseln erkennbar, 
die in nachfolgende Verkasungsschiibe einbezogen 
wurden ([> Abb. 6.45 c); nicht selten sind im Herd
kern noch Kalkreste des urspriinglichen Ausgangs
herdes zu fmden. 

• Rundherde aus vollgelaufener Kaverne entstehen 
nach BronchusverschlufJ; das sich ansammelnde 
entziindliche Exsudat dickt ein und kann verkal
ken, restliche Innenstrukturen sind auch mit Faser
farbungen nicht nachweisbar. 

Verlauf, Prognose. TuberkulOse Rundherde sind insta
bil, oft nur dunn abgekapselt. Eine epitheloidzellige 
Kapselinnenzone weist auf fortbestehende Aktivitat 
(Abb. 6.45 e). Am ruhenden Herd bildet sie sich in 
eine hyaline Innenzone urn; Verkalkung tritt relativ 
spat und meist unvollstandig ein 30. 

Progressive Entwicklungen ergeben sich als zentra
Ie Erweichung aus chemischen Umsetzungen in den 
Kasemassen, die oft mit einem Wachstumsschub der 
Bakterien verbunden sind. Es kann eine neue Verkii
sungszone angelagert werden oder ein exzentrischer 
Kapselaufbruch folgen. Wird ein groBerer Bronchus 
einbezogen, kommt es zur peripheren Erweichung 
und Kavernisierung meist mit einem bronchogenen 
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Streuungsschub. Die fertige Kaverne hat den Typus 
der Lochkaverne, Kavernenwand ist die ursprungliche 
Rundherdkapsel. 

Isolierte Bronchustuberkulose 

Die isolierte selbstandige Bronchustuberkulose gehOrt 
zu den fruhen Entwicklungsformen und entsteht vor
wiegend aus hiimatogener Infektion, gelegentlich 
auch bei Exazerbationen und Einschmelzung aIterer 
Streuherde 35.44,73 . Es handelt sich urn eine verkiisende 
Endobronchitis, die Lichtung wird durch Kasemassen 
ausgefiilIt, auch die Bronchuswand kann in die Ne
krose einbezogen werden. Nach randlicher narbiger 
Abkapselung bleiben flachenartig verzweigte, rohren
fOrrnige Verkiisungsstreifen, die spater verkalken. 
Durch appositionelles Wachstum konnen sich multiple 
Rundherde bilden. Nach AusstoBung der Kasemassen 
bleiben rohrenformig verzweigte, glattwandige Kaver
nen zuruck. 

Die spateren Stadien 
progressiver Lungenphthisen 
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Produktive Phthisen. Charakteristisch ist die Bildung 
intraazinarer Gruppen von Tuberkeln, die sich zu 
azinos-nodosen, oft kleeblattformigen Herdgruppen 
zusammenlagern. Ausgangspunkt sind bronchogene 
Nachbarschaftsstreuungen, die besonders in den 
Bronchioli terrninales und respiratorii haften. Das 
AusmaB der Verkasung wechselt. Durch Herd
konfluenz ("Kokardenherde") kommt es zur schwieli
gen Induration groBer Lungenabschnitte. 

Zirrhotische Phthisen. Auch hierbei herrschen pro
duktive Herde vor, die sich unter meist nur geringer 
Verkiisung durch Kontaktwachstum allmahlich aus
breiten. Die ausgepragte Neigung zur Vernarbung 
fiihrt zur Bildung groBerer netzartig verzweigter und 
von Atelektasen durchsetzter Narbenfelder, die durch 
anthrakotisches Pigment schiefrig induriert erschei
nen und nur kleine kasige Herde einschlieBen. Sekun
dare Bronchiektasenbildung, auch ausgedehntere 
GefiifJobliterationen sind haufig. 
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Narbenprozesse dieser Art treten unter der Chemo
therapie vermehrt auf. In den Narbenfeldern findet 
man oft kraftig entwickelte Lymphfollikel. 

Exsudative Phthisen. Hier steht die Verkiisung im 
Vordergrund. Die Herde entstehen teils hiimatogen, 
teUs bronchogen und sind oft bakterienreich. In den 
friihen Stadien ist, zurnal unter wirksamer Chemothe
rapie, Exsudatresorption moglich. Bei Kortikoidmedi
kation fallt ofter ein hoher Leukozytengehalt auf. 
• Akute Alveolitis: Sie ist leukozytenreich bei star

kern Bakterienbefall; Fibrinreichtum fuhrt zum 
Bild einer grau hepatisierten LobuUirpneumonie, 
die schon friih herdfOnnig verkast. 

• Gelatindse Pneumonie: Sie tritt herdfdrmig, ofter pe
rifokal, gelegentlichauch dijfus in groBeren Lungen
abschnitten auf und ist durch Hyperiimie, fibrin 
armes Odem und starke Makrophagenansammlung 
und Alveolarepitheldesquamation gekennzeichnet; 
im chronischen Stadium kann es zur Veifettung 
und Cholesterinausfiillung kommen; herdfdrmige 
Verkiisungen treten auf; die perifokale Form ist 
meist arm an Bakterien, es scheint eher eine toxisch 
ausgeldste kollaterale Entzundung vorzuliegen. 

• Kiisige Pneumonie: Hierbei beginnt die Verkasung 
meist in besonders bakterienreichen Abschnitten, 
vielfach in kleinen Bronchien und Bronchiolen; in 
der Nekrose bleiben die elastischen Fasern, auch 
grobere kollagene Faserziige erhalten. Bei chroni
schen Verliiufen bilden sich in der lobuliiren Form 
epitheloidzellige Randreaktionen, die zur narbigen 
Abkapselung fuhren konnen. Die lohare kiisige 
Pneumonie ist eine besonders maligne Verlaufs
form , gehauft im Siiuglingsalter, im Pubertiitsalter 
und bei allgemeiner Resistenzschwiiche; meist 
kommt es dabei zu multikaverndsem Zeifall; bei 
Chemotherapie sollen auch - ahnlich der unspezifi
schen Lobarpneumonie - KarniJikationen auftreten. 

Kavernose Phthisen, ie Klll'tml '/Ibi/dLIIII: i. I fllr 
dell Tub 'rkll/o.wab/auf "Oil elll.~cl1t!/(Jellt/er Bet/eL/
Ili//g. Ka ernen enlwi keln 'ilch aus e.Hllclalil'-I'l'r 
kciwllt/ 'II Herelell. blld n einen off ellen eweb.\lle
fekl und Icllen m lsi eme IIWHirl' Qllelle ftir Imm
cho~el/(! IrellIlIlRl'II dar ( bb. 6.46). i kbnnen ill 
jet/l'r Krcmkhe;l\plwSC' enl tchen (Primiirkal'cmclI, 
Frii"- lIIul ekw/(liirklll'emL'II, iUilkcl\'el'l/ell): die 
wiehtig le <inleilung err Igi m akllle und c"mn;
\che Kllremell, die ieh in Wandaufball und den 
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• Akute Kavemen haben meist noch einen bakterien
reichen kiisigen Wandbelag und sind zunachst nur 
schmal abgekapselt; spater bildet sich eine breitere 
epitheloidzellige Innenzone, die unter progredienter 
Verkasung zum Kavernenwachstum beitragt ([> 
Abb. 6.45 d). Durch GefaBeroffnung kann es zur 
Kavernenblut'ung kommen. Pleuradurchbruch fuhrt 

Abb. 6.46. Fortgeschrittene kavemose Lungentuberkulose mit 
groBer Spitzenkaveme, alten und frischen Streuherden in allen 
Lungenabschnitten, teilweise mit ausgepragtem Narbenemphy
sem und Bronchiektasen. Papiermontierter Lungenganzschnitt. 
Ca. 0,4 :1 

zum speziJischen Pleuraempyem ([> Kap. Pleura). 
Besonders unter wirksamer Therapie kann es zur 
Reinigung kommen. Die oft noch diinne Wand er
laubt den Kavemenkollaps und Abheilung unter 
Vemarbung; nicht selten persistieren auch offene 
Hdhlenbildungen, die eine besondere Form des 
sog. "destroyed lobe" bilden. 

• Loch- oder Rundkavernen entstehen durch Aussto
j3ung der Kiisemassen aus groBeren, alteren, abge
kapseiten Kaseherden, besonders den Rundherden. 
Dadurch ist eine derbere Kavernenwand von vom
herein vorhanden. Durch Ventilstenose im Ablei
tungsbronchus konnen sich Bliihkavernen bilden. 
Ausheilung durch Kavernenkollaps ist moglich, bei 
BronchusverschluB kann ein Rundherd "aus vollge
laufener Kaveme" entstehen. 

• Chronische Kavernen sind je nach Entwicklungs
modus vielgestaltig. Ihre Wand ist meist dick, oft 
dreigeschichtet; eine fibrinose, leukozytenhaltige 
und oft bakterienreiche Innenschicht liegt der Gra
nulationsgewebszone mit wechselnd breitem Epi
theloidzellsaum auf, es folgt die auBere unspezifi-



sche Narbenzone mit dicken Kollagenfaserbtindeln, 
Histiozyten, Lymphozyten und einzelnen Plasma
zellen. Oft schlieBt sich noch ein breiter Saum in
durierten atelektatischen Lungengewebes oder die 
schwielig verdickte Pleura an, die von Lymphfolli
keln durchsetzt wird. Die starre Wand verhindert 
den Kavernenkollaps und damit die M6glichkeit 
zum narbigen KavemenschluB. Emeute Verkii
sungsschiibe lassen die Kavemen wachsen ([> 
Abb. 6.45 d), Ausbreitung in benachbarte Bron
chien fUhrt zu rohrenformigen Kavernenausliiufern. 
Auch bei "gereinigten" Restkavemen k6nnen von 
kleinen abgekapselten Restherden in der Wand er
neute Schtibe ausgehen. 
Gelegentlich bilden sich in der Wand Arrosionsan
eurysmen, die Ursache einer groBen Hfunoptoe 
("Blutsturz") werden k6nnen. 
Eine vollstfuldige Kavernenheilung ist nur durch 
Kollaps und anschliefJende Vernarbung m6g
lich 14,35,40. Die friiher viel angewendete Kollapsthe
rapie (Pneumothorax etc.), mit der man den Kaver
nenschluB zu erreichen suchte, ist heute im wesent
lichen durch die Resektionstherapie ersetzt 55 • Heute 
hat die sog. offene Kavernenheilung ("open negati
ve syndrome") unter Chemotherapie gr6Bere Be
deutung gewonnen 65, bei der es nach AbstoBung 
der Kasemassen zu einer weitgehenden bis voll
standigen Epithelisierung der Wand yom Bronchus
anschluBtrichter aus kommen kann. Heute wird kli
nisch tiber offene Kavernenheilungen bei tiber 50% 
und Rezidivquoten zwischen 1,7 und 38% berich
tet 31 • 

Bronchogene Streuprozesse. Kavemen sind die 
wichtigste Quelle for die bronchogenen Streuungen, 
mit denen die Tuberkulose weiter ausgebreitet wird. 
• Die mildeste Form ist die speziJische Ableitungs

bronchitis ([> S. 569); sie kann ggf. zu Stumpf
komplikationen nach Resektion der Kaveme fUhren. 

• Winkelstreuungen entstehen durch Aspiration in be
nachbarte Bronchialzweige. 

• Fernstreuungen entstehen homolateral bei Spitzen
prozessen, besonders im 2. und 6. Segment, mit 
dem der Unterlappen in die Erkrankung einbezo
gen wird, kontralateral besonders in den Unterlap
pen. 

Das AusmafJ der Streuprozesse bestimmt bei Resekti
on nicht nur die Eingriffsgr6Be, sondem auch die 
Komplikations- und Rezidivrate. Oft ist ihre Ausdeh
nung weiter als klinisch vermutet. Die frischen Streu
herdesind aber meist chemotherapeutisch gut zu be
einflussen. Die begleitenden Bronchustuberkulosen 
haben heute erheblich an Bedeutung verloren 31. 

Posttuberkulose Residuen und DefektzustCinde 

Mit der Chemotherapie hat sich das Spektrum der Tu
berkulose in Richtung der narbigen Ausheilungszu-
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stiinde verschoben. Deren AusmaB hfulgt yom Zeit
punkt des Einsatzes und von der Wirksamkeit der 
Therapie abo Noch st6Bt man haufiger auf ausge
dehnte narbige Residuen, die zu einer erheblichen 
Funktionseinschriinkung, u. U. zum Tode an kardio-re
spiratorischer Insuffizienz fUhren. Man spricht von ei
nem posttuberku16sen respiratorischen Syndrom 25• 

Die morphologische Analyse 41 deckt unterschiedli
che Prozesse auf: 

Pseudokavernose narbige Residuen. Meist handelt 
es sich hierbei urn Emphysemherde ([> Abb.6.45b) 
oder herdf6rmige Bronchiektasen. Sie erschweren die 
r6ntgenologische Beurteilung, V. a. von Oberlappen
spitzenprozessen hinsichtlich etwaiger Aktivillit, des 
Vorliegens von Restkavemen und der Form der Tu
berkulose; sie k6nnen auch AnlaB zur Resektion der 
vermeintlichen Kaveme geben. 

Aspergillome. Sie k6nnen durch Aspergillusbefall in 
alten Narbenbereichen entstehen und mtissen diffe
rentialdiagnostisch gegen tuberku16se Herde und ggf. 
periphere Karzinome abgegrenzt werden 
([> Abb. 6.43b). 

Narbenprozesse. Narbige Veranderungen k6nnen 
lfulgere Zeit wachsende periphere Karzinome tiberdek
ken. 

Posttuberkulose DefektzustCinde. Ausgedehnte De
fektzusrnnde wurden in einem groBeren Obduktions
gut der Jahre 1957-1964 bei 2,9% gefunden, je etwa 
zur Hiilfte nach operativer (Resektion, operative Kol
lapstherapie) oder ausschliefJlich medikamentoser 
Therapie 41 • Nur bei 114 der Kranken lagen noch rest
liche aktive Herde vor. 

. Hauptbefunde waren vor allem: 
• Restlungensachverhalt, d. h. Zustand nach Resekti

on bzw. ausgedehnter narbiger Schrumpfung gro
Ber Lungenabschnitle, 

• generalisierte fokale Narbenemphyeme, besonders 
nach ausgeheilter Miliartuberkulose, 

• ausgedehnte Pleuraschwarten, teilweise mit alten 
Empyemresten, 

• schwere chronische Bronchitiden in Verbindung mit 
Narbenbronchiektasien oder schwerem, oft bullo
sem bronchostenotischem Emphysem. 

Bei tiber der HaIfte der beobachteten Falle wurde 
eine 
• kardio-respiratorische InsuJfizienz mit Cor pulmo

nale, ggf. mit terminaler Pneumonie oder Lungen
embolie als Todesursache festgestellt. Dies ent
sprach 1,6% im gesamten Obduktionsgut. Heute ist 
insgesamt mit geringeren Zahlen zu rechnen. 
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Berufserkrankungen der Lungen 
und Atemwege 

Allgemeines 

1m Jahr 1991 wurden in der Bundesrepublik Deutsch
land 61 000 Verdachtsanzeigen auf das Vorliegen ei
ner Berufskrankheit gestellt 13 , davon etwa 50% aus 
den neuen BundesHindem. Sie betrafen Uirrnschwer
horigkeit in 31 %, Hauterkrankungen in 23%, allergi
sche Atemwegserkrankungen in 12%, Silikose und As
bestose in je 5% und sonstige zu 24%. Diese Zusam
menstellung zeigt den hohen Anteil der Lunge und 
Atemwege an den Berufserkrankungen, wie sie in der 
Liste der Berufserkrankheiten aufgefiihrt sind (Ta
belle 6.9) 

Die Arbeitnehmer sollen gegen die mit zunehmender 
Industrialisierung und Motorisierung zunehmenden 
Schadstoffbelastungen der AtemJuft durch gesetzliche 
Vorschriften und Festlegung nach Stoffklassen unter
schiedlicher zugelassener Grenzwerte am Arbeitsplatz, 
der sog. MAK-( maxima Ie Arbeitsplatzkonzentrations-) 
Werte, geschiitzt werden. Die Liste der in die Berufs
kranheitenverordnung aufgenommenen Berufskrank
heiten wird von Zeit zu Zeit nach dem neuesten Stand 
der Erkenntnisse erganzt 33.57.59.94.101 . 

Pneumokoniosen 

Definition. Pncum nia .. n IIld ~ewdlmli<-h zur 
FibrmienlllR Jiillrt!flJe ulllr.:t'lIerJ..rallkulIgen. d.' 
durch in die ungen gelangle J..ieill.He {//wrgcmi. 
.\che odel orgclIIi\( he partikula,,' Frellld.\/of!e au -
g lO.,t wcrd n. 

Atiologie. Nur ein kleiner Teil der Staubpartikel ge
langt in die Alveolen. GroBe Partikel werden bereits 
in den Atemwegen abgefangen (Lungenreinigung, [> 
S. 552). Die Partikelgroj3e des alveolengiingigen 
Staubes liegt zwischen 1 bis 5 /lm. Der in die Alveo
len gelangte Staub wird von Makrophagen aufgenom
men, die als sog. Staubzellen mit dem Sputum ausge
hustet werden. Nur ein sehr kleiner Anteil gelangt in 
das Interstitium, teils frei, teils in Makrophagen, wo
bei es anscheinend durch umschriebene Nekrosen des 
Alveolarepithels ("Alveolarulkus" 10) und durch Orga-
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Tabelle 6.9. Auszug aus der Liste der Berufskrankheiten in der 
BR Deutschland. (Nach Fruhmann 33) 

Listen- Text Erstmals 
Nr. entschadigte 

Falle 1988 

3101 Infektionskrankheiten, wenn der 218 
Versicherte im Gesundheitsdienst 
(u.a.) besonders ausgesetzt war 

4101 Quarzstaub-Lungenerkrankung 599 
(Silikose) 

4102 Quarzstaub-Lungenerkrankung in 81 
Verbindung mit aktiver Lungentuber-
kulose (Siliko-Tuberkulose) 

4103 Asbeststaub-Lungenerkrankung 234 
(Asbestose) oder durch Asbeststaub 
verursachte Erkrankung der Pleura 

4104 Lungenkrebs in Verbindung mit 100 
Asbeststaublungenerkrankung 
(Asbestose) oder mit durch Asbe-
ststaub verursachter Erkrankung der 
Pleura 

4105 Durch Asbest verursachtes Mesothe- 228 
liom des Rippenfells und des Bauch-
fells 

4106 Erkrankung der tiefen Atemwege und 
der Lunge durch Aluminium oder 
seine Verbindungen 

4107 Erkrankungen an Lungenfibrose durch 0 
Metallsmube bei der Herstellung oder 
Verarbeitung von Hartmetallen 

4108 Erkrankungen der tiefen Atemwege 0 
und der Lungen durch Thomasmehl 
(Thomasphosphat) 

4109 Bosartige Neubildungen der Atemwe- 0 
ge und der Lungen durch Nickel oder 
seine Verbindungen 

4110 Bosartige Neubildungen der Atemwe-
ge und der Lungen durch Kokereiroh-
gase 

4201 Exogen-allergische Alveolitis 74 

4202 Erkrankung der tiefen Atemwege und 
der Lungen durch Rohbaumwoll-, 
Rohflachs- oder Rohhanfstaub (Byssi-
nose) 

4203 Adenokarzinom der Nasenhaupt- und 12 
NasennebenhOhien durch Staube von 
Eichen- oder Buchenholz 

4301 Durch allergisierende Stoffe verur- 241 
sachte obstruktive Atemwegserlcran-
kungen (einschlieBlich Rhinopathie), 
die zur Unterlassung aller Tatigkeiten 
gezwungen haben 

4302 Durch chronisch-initativ oder toxisch 61 
wirkende Steffe verursachte obstrukti-
ve Atemwegserkrankungen, die zur 
Unterlassung aller Tlitigkeiten gezwun-
gen haben 

nisation von Staubmakrophagenansammlungen in be
liifiungsgestBrten, z. B. an Fibrosezonen angrenzen
den, Alveolen auch zu einer Art Einschleusung en 
bloc (Abb. 6.47 a) kommen kann 56. 1m Interstitium er
folgt die Staubablagerung besonders peribronchio
lovasal und damit bevorzugt zentrolobuliir 
(Abb. 6.47b). Ein Teil dieser Staubablagerungen wird 
zellfrei lymphogen zu den regionaren Lymphknoten 
abtransportiert und dort permanent abgelagert. 

Die Gewebsreaktion hangt ab von 
• der Zusammensetzung der StaubteUchen, 
• insbesondere deren Struktur, 
• ihrer Menge und 
• der Zeitdauer der Einwirkung, die bei 16slichen 

Staubarten nur vOriibergehend ist. 

[nerte (apathogene) Stiiube werden im Gewebe ge
speichert, ohne wesentliche krankhafte Ver1inderungen 
und FunktionsstBrungen hervorzurufen. Andere, be
sonders organische Stiiube, aber auch nichtquarzhalti
ge anorganische Stiiube bewirken entziindliche, z. T. 
allergische Prozesse, die in eine diffuse oder herdfOr
mig-granulomatBse Fibrose auslaufen konnen. 

Der gefiihrlichste Staub ist der Quarz (d. h.freie kri
stalline Kieselsiiure aller silikogenen Modiflkationen 
des freien Kieselsaureanhydrids einschlieBlich Tridy
mit und Kristobalit); er ist die Ursache der sog. progre
dienten Pneumokoniosen 57 • Das morphologische BUd 
der durch Quarz verursachten Pneumokoniosen kann 
durch Beimischung bestimmter, auch apathogener Be
gleitstiiube, die oft in wesentlich hOherer Menge in 
den Staubgemischen vorliegen, modijiziert werden 4.18-

22.36-38.39,50,51,60,79,85,90,96. Entsprechend den beruflichen 
Bedingungen treten Mischstaubpneumokoniosen sehr 
viel hiiufiger als reine Silikosen auf. Durch die nachhal
tigen Staubbek1impfungsmaBnahmen und regelmaBige 
gesundheitliche Dberwachung der Berufstatigen haben 
die Pneumokoniosen in den letzten Jahrzehnten ihr 
Bild gewandelt und v. a. hinsichtlich der schweren For
men an Zahl stark abgenommen 48. 

Die anorganischen progredienten 
PneumoKoniosen 

Reine Silikose 

Atiologie, Pathogenese. Der Quarz fuhrt allein oder 
in Mischung mit anderen, meist inerten Staubkompo
nenten zur Entwicklung silikotischer Lungenveriinde
rung en. Aile durch quarzhaltige Stiiube hervorgerufe
nen Pneumokoniosen werden deshalb zu den progre
dienten Formen gerechnet, weil die zur Fibrosierung 
fiihrenden Prozesse auch nach Aufhoren der inhalati
yen Staubbelastung weiter voranschreiten. 

Der Mechanismus der fibrogenen Quarzwirkung 
ist noch nicht vollig geklart 57: 

• Die mechanische Theorie der Gewebsreizung gilt 
als obsolet. 



Abb. 6.47a-d. Anthrako-Silikose. a Massives Staubdepot. Fi
brosierung im Interstitium (oben), fortschreitende Inkorporation 
"en bloc" von intraalveoliir angesammelten Staubmassen (rechts 
und unten links). H.E. 50:1. b Zentrolobul1ire Staubablagerung 
bei Anthrako-Silikose. Dilatation der terrninalen und respiratori
schen Bronchiolen. Aus papiermontiertem Lungenganzschnitt, 

• Die LOslichkeitstheorie, die eine langsame intrazel
lulare L6sung der siliziumhaltigen Partikel mit 
nachfolgender Zellnekrose und daraus resultieren
der fibrotischer Reaktion annimmt, wird heute 
ebenfails nicht mehr vertreten. Auch fur die sog. 

• immunologische Theorie 98 ergeben sich nur ge
wisse tierexperimentelle Hinweise. Die gr6Bte 
Wahrscheinlichkeit kann heute die 

• Oberfliichentheorie beanspruchen 7.15. Danach be
steht die pathogene Wirkung auf einer Reaktion 
zwischen der durch die kristalline Struktur geprag
ten Oberfliiche der Quarzpartikel (Matritze) und 
dem Zytoplasma der Makrophagen. Die Quarzkri
stalle entfalten eine zytotoxische Wirkung, es 
kommt wahrscheinlich zu einer Aufl6sung der Ly
sosomenmembranen und Freisetzung lysosomaler 
Fermente. 

Berufserkrankungen der lungen und Atemwege 673 

4:1. c Zentrale Erweichung in einer groBen anthrako-silikoti
schen Schwiele mit Cholesterinausfallung (spieBfOrrnige Liik
ken). H.E. 30: 1. d Typische Anthrako-Silikose. Konzentrisch 
geschichteter hyalin-schwieliger Herdkem, breiter, in Fibrosie
rung stehender Staubgranulationsgewebswall. E.v.G. 8:1 

Morphologie. Der Quarz induziert eine Proliferation 
der Fibroblasten, die insbesondere an den Hauptabla
gerungsstellen peribronchiolovasal, peribronchial und 
oft auch paraseptal eintritt. Dabei scheinen Zytokin
wirksame Faktoren der aktivierten Makrophagen 26.74, 

z. B. Tumomekrosefaktor a 99 , m6glicherweise auch 
tiber Oxidantien freigesetzte Zytokine 35 eine Rolle zu 
spielen. Es bilden sich zeilreiche Granulome mit 
meist konzentrischer Schichtung, die bald von hyali
nen Bandem durchflochten werden. Im Endstadium 
liegt ein rundliches hyalin-schwieliges, zeilarmes 
Knotchen mit homogenem, in der Gieson-Farbung 
gelblich-orange gefarbtem, oft konzentrisch geschich-
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tetem Zentrum und Abgrenzung dureh kollagenes Fa
sergewebe vor. Thm liegt auBen nur ein sehmaler 
Staubgranulationssaum an. Die durehsehnittliehe Gro
fie liegt bei 2 mm. Perivasale Knotehen fuhren zur In
timafibrose, Stenose und Obliteration in den benach
barten Gefiifien; aueh Bronchiolen konnen in ahnli
eher Weise betroffen sein. 

Bei nur geringer Staubbelastung (z. B. Steinmet
zen) bleibt es bei einzeln stehenden Knotchen, die 
vorwiegend in den Oberlappen gelegen sind und ofter 
verkalken. 

Akute Silikose 

Sie kam bei unter den heutigen Arbeitsbedingungen 
nieht mehr zu erwartender massiver Staubexposition 
(Mineure im Stollenbau ohne SehutzmaBnahmen, 
Sandstrahler, Quarzmiiller, Putzmittelindustrie) vor 
und ist dureh raschen Verlauf und hohe Letalitiit ge
kennzeiehnet 37,57,95. In dem ohne besondere Deposi
tionsorte von Staub iiberhauften Lungengewebe ent
wiekeln sieh eine Fibrosierung und diffuse Hyalinisie
rung mit Bevorzugung der Unterlappen, Die Lymph
knoten waren nur wenig betroffen, Typisehe ausge
reifte Silikoseknotehen entwiekelten sieh kaum, 

Besondere Formen der Silikose. Hierzu zah
len 19,37,57,96: 

• die Steinhauerlunge, die sieh sehr langsam entwik
kelt, aber sehlieBlieh zu ausgedehnten Schwielen
bildungen und Lymphknotenindurationen fUhren 
kann; 

• die Schleifersilikose, die eine starkere Begleitreakti
on dureh gleiehzeitig eingeatmeten Eisenstaub auf
weist; 

• Beziehungen zu den desquamativen interstitiell
pneumonisehen Reaktionen und zur Alveolarpro
teinose (Siliko-Lipoproteinose z. B. bei Sandstrah
len 89), die zur Sehwielenbildung sollen beitragen 
konnen [> S.597. 

Mischsfaubpneumokoniosen 

Morphologie. Die Misehstaubsilikosen weisen als 
Grundreaktion ebenfalls die auf der Quarzkomponente 
beruhende Fibrosierung und Neigung zur Progression 
auf. Sie sind wesentlich hiiufiger als die reinen Siliko
sen. 

In den Misehstaubherden ist der eigentliehe hya
lin-schwielige Kern oft nur klein; er wird von einem 
breiten Mantel aus Staubgranulationen umgeben, in 
dem die Masse des Begleitstaubes liegt (Abb. 6.47 d). 
Die Einzelherde werden dadureh groBer, 2--4 mm, in 
den Granulationswallen liegt nur eine uneharakteristi
sehe Faservermehrung und Fibrosierung vor, die 
dureh Schmmpfung und fingerformige Auslaufer in 
das urnliegende Lungengewebe haufiger zu einem fo
kalen Emphysem fuhrt und (als sog. Wachstums
zone 19) die KnOtchenkonglomeration und Sehwielen
bildung fordert. 

Rontgenologisch erseheinen die Herde "weicher" 
(Schneegestoberlunge) als die harten silikotischen 
Herde (Schrotkornlunge). 

Sekundare Schwielenveranderungen. In miseh
staubreiehen Sehwielen kommt es haufiger zur 
Schwielenerweichung (z. B. Phthisis atra bei Anthra
kosilikose; Abb. 6.47 c). Sog. pseudotumorose Mas
sen konnen sieh unter dem EinfluB von Infektionen 
entwiekeln (infektive Pneumokoniose), dabei kommt 
es aueh haufig zur Bildung von Pleuraverwachsun
gen, die bei der nieht komplizierten Silikose zu feWen 
pflegen. Starker gesehmmpfte Sehwielenbezirke kon
nen hiluswarts retrahiert und von umliegendem Lun
gengewebe iiberdeekt werden, 

Formen der Mischstaubpneumokoniosen. Naeh der 
Art der Misehstaubkomponenten konnen untersehie
den werden 19.37,57,60,101: 

• Die Anthrakosilikose der Kohlenbergleute ist die 
am haufigsten beobaehtete Form der Pneumokonio
sen (Abb, 6.48). Sie ist besonders in den Mittelge
schossen lokalisiert, die Lymphknoten der Hili, der 
Bifurkation, nieht selten aueh paratraeheal und ge
legentlieh paraaortal-abdominal, sind meist stark 

Abb. 6.48. Schwere Anthrako-Silikose eines Ruhr-Bergmannes. 
Massive Schwielenbildung, Hilussilikose, schweres Begleitem
physem. Papiermontierter Lungenganzschnitt, ca. 0,4: I 



mitbetroffen und konnen ggf. in die Brochial
schleimhaut einbrechen (Bronchitis deformans, 
Abb. 6.49 a); die Neigung zur Schwielenbildung ist 
relativ groB, ebenso zur Schwielenerweichung, bei 
der es zu einer Expektoration von Sputum "wie 
chinesische Tusche" kommen kann. 

• Die Porzellinersilikose 79 in der keramischen Indu
strie beruht auf einem Quarzanteil von etwa 15-
30% an den hauptsiichlich verwendeten Materia
lien Feldspat und Kaolin; die Entwicklung ist lang
samer, durch Neigung zu groj3schwieligen Indura
tionen besonders in den Oberlappen charakterisiert, 
auch die Lymphknoten sind mitbetroffen; eine Ver
bindung mit Tuberkulose wird haufig gefunden. 

• Exogene Siderosilikosen 60.78 haben durch die eisen
haltige Mischstaubkomponente schwiirzliche, rotli
che oder ockergelbe Schnittfliichenfarbe; Beispiele 
dieser meist feinherdigen Prozesse sind die Ocker
lunge, Pneumokoniosen aus dem Erzbergbau (Sie
gerland, Minette), die Mansfelder-Staublunge. 

• Die Graphitstaublunge 94 ist tiefschwarz, die gerin
ge Quarzkomponente bedingt die Fibrose. 

• In der Kieselgurlunge 63 beruht die fibrogene Wir
kung offenbar auf Kristobalit, der beim Mahlen 
und Brennen von Kieselgur entsteht; die Erkran
kung verUiuft oft schnell, man findet uncharakteri
stische Fibrosen neben KnOtchenbildungen, die 
ofter nachweisbaren sog. Gurkorperchen, die den 
Asbestosekorperchen lihneln, diirften Reste von 
Diatomeen sein. 

• In der Zementindustrie werden nur vereinzelt Sili
kosen beobachtet 28,57. 

Komplikationen der Silikose 

Hilussilikose. Die Hiluslymphknoten sind in der Regel 
ebenfalls befallen, es besteht aber keine straffe Korrela
tion zur Schwere des Lungenbefalles. Ausgedehntere 
konglomerierende und indurierende Lymphknotenpro
zesse konnen zu Dislokationen der Hili mit Riickwir
kungen auf die groBen Bronchien und GefaBsHimme 
fuhren. Durch Wandeinbriiche konnen Stenosen, in 
den Gefiij3en auch ortliche Thrombosen entstehen. 
Poststenotisches Emphysem oder Bronchiektasen, ggf. 
auch trophische StOrungen im Lungengewebe dUTCh 
Nerveneinmauerung kommen als Folgen vor. Vorwie
gend randliche schalenformige Verkalkungen kenn
zeichnen rontgenologisch den "Eierschalenhilus", 

Emphysem. Es kann in verschiedenen Formen als 
Komplikation 21,38,39,44,46,47,52,57 beobachtet werden ([> 
S.587): 
• Bronchostenotische, oft bullose Emphyseme treten 

als Folge starrer narbiger Bronchostenosen bzw. 
Broncb:iolostenosen auf. 

• Groj3riiumige komplementiire Emphyseme konnen 
sich im iiberdehnten restlichen Lungengewebe bei 
Verschwielung und Schrumpfung groBer Lungen
anteile bilden. 
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• Traktionsemphysem ist die Folge ortlicher Narben
bildung, besonders bei Mischstaubpneumokoniose, 
und besonders in den Spitzen und Vorderrlindem 
lokalisiert. 

• Die fokalen perinoduliiren Emphysemherde liegen 
urn die oft zentrolobullir entwickelten Einzelknot
chen und beruhen teils auf Traktion dUTCh 
Schrumpfung der Staubmantel, teils offenbar auf 
Bronchiolostenose. 

• Die zentrolobuliire dilatative Form des Staubem
physems (Abb. 6.49 b) entspricht auch hinsichtlich 
der funktionellen Folgen ziemlich weitgehend dem 
gewohnlichen zentrolobulliren Emphysem und ist 
gegen dieses in stark anthrakotisch verschmutzten 
Lungen differentialdiagnostisch abzugrenzen 49; es 
kann sich in fortgeschrittenen Fiillen auf den ge
samten Lobulus ausbreiten und bei Generalisation 
in der sog. "schwarzen LOcherlunge" enden. 

Chronische Bronchitis. Fiir die chronische Bronchitis 
sind unmittelbare Zusarnmenhange zur Silikose im
mer dann anzunehmen, wenn narbige Bronchuswand
verlinderungen, Narbenstenosen oder narbige Verzie
hungen oder auch Narbenbronchiektasien bzw, -bron
choiolektasien nachgewiesen werden konnen, wobei 
postmortale Bronchograrnme besonders instruktive 
Bilder lief em 71,90. 

Derartige herdfOrmig eindeutig silikogene Prozesse 
sind auch geeignet, eine allgemeine Bronchitis auszu16-
sen oder zumindest wesentlich teilursachlich ungiinstig 
zu beeinflussen. Das Vorkommen einer spezijisch durch 
Quarzstaub ausgeLOsten primiir-chronischen Bronchitis 
wird auch heute noch iiberwiegend vemeint 19,52,87. 

Allerdings werden bei den heute besonders bedeut
samen Fallen disseminierter feinherdiger Anthrakosili
kosen haufig "einfache" chronisch-katarrhalische 
Bronchitiden als Zeichen einer starken Aktivierung 
des mukoziliaren Abwehrmechanismus dUTCh die chro
nische Staubbelastung beobachtet 17,44,48,61. In der friihe-
ren DDR konnte eine chronische Bronchitis nach lang
jahriger Staubbelastung als Schadigungsfolge aner
kannt werden. Jetzt wurde die Anerkennung einer chro
nischen Bronchitis oder eines Emphysems als neue BK 
Nr. 4111 gefordert (Fruhmann G, Woitowitz H-J: Dt 
Arzteblatt 94:A-235, 1997). 

Chronisch obstruktive Lungenerkrankung. Bronchi
tis und Emphysem haben eine besondere Bedeutung 
fur die klinisch sog. chronische obstruktive Lungener
krankung. Ihr kann eine generalisierte disseminierte 
feinherdige Anthrakosilikose zugrunde liegen, deren 
klinisch-rontgenologischer Nachweis schwierig ist 
und nicht selten verfehlt wird. Besondere Bedeutung 
hat in so1chen Fiillen das zentrolobuliir-dilatative 
Staubemphysem, in des sen Einzellasionen oft nur un
charakteristische Fibrosierungen zwischen Ansarnm
lungen von Staubpartikeln und Staubmakrophagen, 
nur ganz gelegentlich silikotische Herdkeme vorlie
gen 22,38,46,47. Oft kann erst die morphologische Unt.er-
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Abb. 6.49a-d. Pneumokoniosen und Komplikationen. a Hilus
Silikose. Bronchitis deformans mit Lymphknoteneinbriichen. 
2:1. b ZentrolobuHires dilatatives fokales Staubemphysem, noch 
erhaltene alveoliire Peripherie. H.E. 12:1. c Siliko-Tuberkulose. 

suchung diese zu Lebzeiten gewohnlich gutachterlich 
stark umstrittenen Befunde klm-en. 

Klassifikation und Begutachtung 
der silikotischen Herdbildungen 

Die Klassifikationen werden nach rontgenologischen 
Kriterien durchgefiihrt. Sie lassen sich in gleicher 
Weise an den in Scheiben zerlegten, zuvor expan
diert-fixierten Lungen und ggf. davon angefertigten 
Lungengrofischnitten (I> S. 579) vomehmen. 
• Die internationale Klassifikation 54.57. 87. 100 geht 

von der Kndtchengrofie aus (p = "pinhead" bis 
1,5 mm; m = "micro nodular" bis 3 mm; n = "nodu
lar" bis ca. 10 mm Durchmesser) und der Knot
chendichte (1 = vereinzelte, 2 = zahlreiche Knot
chen, 3 = dichtstehende Herde); hinzu kommen 
A = Knoten bis 5 cm Durchmesser, B = Herde bis 
zu etwa 1/3 der Fliiche der rechten Lunge, 
C = Schwielen grofier als B; Zusatzbezeichnungen 
konnen Emphysen (emph), Pleuraveranderungen 
(pi), Hilussilikose (hil) kennzeichnen; die Verande
rungen werden fur beide Lungen getrennt angege
ben. 

I . ' ..... 

• 
Kokardenftirmige Kombinationsherde mit zentraler Nekrose und 
peripherer Verschwielung. H.E. 4: I. d Asbestose. Grobkornig
faseriger Staub, Asbestnadeln und Asbestosiskorperchen. Berli
nerblau-Reaktion, 120:1 

• Die alte Johannesburger Einteilung wird - zumal 
auch in der Pathologie - noch vie I gebraucht. Sie 
unterscheidet 3 Stadien (I leicht=vereinzelt locker 
stehende kleine Knotchen ohne Konfluenz; II mit
telschwer= dichtere Knotchenanordnung, Konfluen
zen (3-6 mm) besonders in den Mittelgeschossen; 
III schwer=dichtstehende Knotchen, grobe Schwie
lenbildungen aus Konglomeration (I> Abb. 6.48). 

Fur di BeXlIlllchlllllg und die Fe.Hlegll"/( d(l \ 

Gmdel clu E/1\'erb.llllillcierullt: I t j'd h da" 
A 1l.\II/lIP dl'.1 F,mkl;oIl.IULi Ifalle.1 ell I \ ('''dd('lId. 

Die Schwere des rontgeno!ogischen Befundes wird 
nur insoweit herangezogen, als er auszureichen oder 
nicht auszureichen scheint, die Funktionsverluste zu 
erklaren. Daraus konnen sich Beurteilungsschwierig
keiten ergeben, indem ausgedehntere Rontgenbefunde 
eine Tendenz zur Anerkennung auch anderweitig aus
geli:ister Schaden mit sich bringen, wogegen ein nur 
minimaler Rontgenbefund eher zur Ablehnung einer 
pneumokoniosebedingten Schadigung fiihren wird. 



Die letztgenannte Problematik trifft v. a. fUr die gene
ralisierten fokalen Staubemphyseme ("schwarze LO
cherlungen ") zu 48. 

Die pathologisch-anatomische Beurteilung erlaubt 
eine priizise anatomische Beschreibung. Riickschliisse 
auf den Krankheitswert, d. h. die Schwere der Riick
wirkungen auf Atmung und Kreislauf, auf deren 
Schweregrad die Festlegung der Minderung der Er
werbsfahigkeit beruht, sind jedoch nur bedingt mog
lich 57, wenn auch gewisse Riickschliisse aus verglei
chenden klinisch-pathologischen Untersuchungen und 
Funktionsmessungen an Leichenlungen gezogen wer
den konnten 38.44.46.47 . Disseminierte feinherdige Liisio
nen konnen oft wesentlich schwerere, besonders auch 
obstruktive FunktionsstOrungen als einzelne grojJe 
Schwielen hervorrufen 6, 47.48. Die Verbindung der 
pneumokoniotischen Herde zu Emphysem und Bron
chitis als Komplikationen muB belegt werden. Ein 
wichtiges morphologisches Kriterium ist das Vorlie
gen eines Cor pulmonale. 

Haufig ist der etwaige Anteil einer Silikose an der 
Herbeifiihrung des Todes bei einer Kollision mit an
derweitigen Hauptkrankheiten zu beurteilen 32.48, 75. 

Eine Besonderheit bei der Silikosebegutachtung stellt 
der § 589 UVNG dar, wonach der Tod eines Versi
cherten mit einer anerkannten MdE von 50% oder 
mehr als Folge der Silikose anzunehmen ist, falls der 
Tod nicht "offenkundig" (d. h. "mit einer jeden emst
haften Zweifel ausschlieBenden Wahrscheinlichkeit") 
Folge einer anderweitigen, von der Silikose unabhan
gig entstandenen und fortentwickelten Krankheit war. 
Diese Bestimmung hat zunachst zu einer starken Ein
schrankung der Gutachtenobduktionen bei Silikosen 
gefUhrt. 

Silikotuberkulose 

Die Tuberkulose ist eine schwerwiegende Komplikati
on der Silikose, wenn auch die Anzahl der Falle mit 
dem allgemeinen Riickgang der Tuberkulose abge
nommen hat. Die in den Einzelherden von der Sili
kose getrennte Tuberkulose wird als Zusatztuberkulo
se bezeichnet. Haufiger kommt es zur Kollision, aus 
der Kombinationsherde entstehen (Abb. 6.49c), zumal 
es sich oft urn alte Tuberkulosen handelt, die durch 
sich entwickelnde silikotische Herde etwa im Bereich 
alter Spitzenherde oder, besonders im hoheren Alter, 
in den Hiluslymphknoten reaktiviert werden. Die Dif
ferenzierung 19 in Tuberkulosilikose (bei Vorherrschen 
der Silikose) bzw. Silikotuberkulose (bei Uberwiegen 
der Tuberkulose) ist nicht mehr gebrauchlich. Der Ge
setzgeber verlangt zur Anerkennung eine "Silikose in 
Verbindung mit aktiver Lungentuberkulose". 

Morphologie. Die Herde der Silikotuberkulose wei
sen im Zentrum kiisige Nekrosezonen auf, die nicht 
selten jahresringartig geschichtete Kohlestaubablage
rungen enthalten und von kemarmem silikotischem 
Schwielengewebe umgeben sind 37,57.79. Durch Konglo-

Berufserkrankungen der lungen und Atemwege 677 

meration der Herde entstehen "marmorierte" Schwie
len. 

Sekundarfolgen. Die silikotuberkulosen Herde nei
gen zur Einschmelzung und Kavernisierung. Damit 
wird der Weg fUr eine weitere kanalikuliire Ausbrei
tung der Tuberkulose eroffnet. In den Lymphknoten 
kann es zur perilymphonodularen Ausbreitung mit 
Bronchuseinbruch und weiterer bronchogener oder 
lymphohiimatogener Propagation der Tuberkulose 
kommen. Starkere pleuritsche Verwachsungen oder 
Schwartenbildungen der Pleura bei Silikosen wei sen 
meist auf eine tuberkulOse Genese hin. 

Differentialdiagnose 
• Vernarbende Tuberkulosen: Die Abgrenzung siliko

tuberkulOser Schwielen gegeniiber vemarbenden 
Tuberkulosen (ohne Silikose) kann zumal in staub
reichen (nichtsilikotischen) Lungen am Einzelherd, 
z. B. auch in Lymphknoten, sehr schwierig sein. 

• Rundherdsilikose (Caplan-Syndrom): Bei rheumati
scher Polyarthritis kommen gelegentlich rundherd
artige, 0,5-5 cm groBe Herde mit grauschwarzli
cher, marmorierter oder kokardenartiger Schnittfla
che vor. In den Herden finden sich histologisch 
zeifallende hyalinisierte Kollagenfasern, unspezifi
sche Granulationen und lymphoplasmazellulare Be
gleitinfiltrate 7.40,41 .57. Die Differentialdiagnose zur 
Silikotuberkulose kann schwierig sein (s. oben). 

Silikose und Karzinom 

Wegen der groBen Haufigkeit der Bronchialkarzinome 
bei Mannem ist ein haufiges Zusammentreffen mit Si
likose an sich schon zu erwarten. Nach deutschen Er
fahrungen kommen Karzinome bei Bergleuten mit Si
likose eher etwas seltener als bei der iibrigen BevOl
kerung vor 57 . Nach ausgedehnten neueren internatio
nalen epidemiologischen Studien 93 scheint ein miijJig 
gesteigertes Lungenkrebsrisiko bei quarzstaubbelaste
ten Arbeitem zu bestehen. Die Quarzstaub-Kanzero
genitiit, insbesondere die Frage, ob eine direkte kan
zerogene Wirkung oder nur eine indirekte Promotor
Wirkung anzunehmen ist, wird kontrovers disku
tiert 72.76.82,97. 

QlIar" i.,l rer/l/w/ich kl'lII Kaf.-i/logl'lI . Es kann Je
d h bei beslimml n K n lellalionen ein die 
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kO.Il! Ii gl h Ul> um 

Eine wesentliche teilursachliche Bedeutung einer 
chronischen Bronchitis (ggf. mit Ausnahme von 
Bronchiektasen oder in Ableitungsbronchien silikotu-
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berku16ser Kavemen) und der bei dieser auftretenden 
Epithelmetaplasien ist fUr eine gutachterliche Aner
kennung nicht ausreichend wahrscheinlich. 

Unabhangig davon werden Karzinome bei Silikose
kranken (und auch ohne Silikose bei ausreichend lan
ger Exposition) aus dem Uranbergbau als Schiidi
gungsfolge gemaB Ziffer 2402 der Berufskrankheiten
liste anerkannt, weil hier die Wirkung eines von der 
Silikose unabhangigen Karzinogens, der ionisierenden 
Strahlung der Radiumemanation aus der Grubenluft 
und dem Grubenwasser, vorliegt ([> S.693). 

Silikatosen 

1m Gegensatz zur Silikose fUhren die Silikatosen zu 
diffusen Fibrosierungen 7, 10, 16,30,33,37,57,59,87, 

Asbestose 

Atiologie, Pathogenese. Die wichtigste Silikatose ist 
die Asbestose. Asbest ist ein magnesiumhaltiges, teils 
auch eisenhaltiges faseiformiges Mineral. Man unter
scheidet die etwas weieheren, nicht saurebestandigen 
Serpentinasbeste (v. a. Chrysotil), die etwa 90% der 
eingefUhrten Asbestsorten ausmachen, und die siiure
festen Hornblende- oder Amphibolasbeste (besonders 
Krokydolith). In die Lungen konnen bis iiber 100 /Jm 
lange Fasern gelangen, die sieh im Gegensatz zu den 
schnell phagozytierten kurzen Bruchstiicken in das 
Gewebe einspiefJen und chronisch-entziindliche' Rei
zungen hervorrufen, die zur Geriistfibrosierung fUh
ren. Sie sind als doppelbrechende nackte Nadeln oder 
von einer EiseneiweiBhiille umgebene, "wie gedrech
selt erscheinende" Asbestosiskorperchen in Lungen
schnitten zu finden (Abb. 5,49d). Chrysotilasbest 
kann verhaltnismaBig rasch in feine Faserbrillen zer
fallen, die ggf. nur noch elektronenmikroskopisch in 
Phagolysosomen von Makrophagen, qualitativ in der 
Elementanalyse aus der Elementzusammensetzung 
(Silizium, Magnesium, Eisen) nachgewiesen werden 
konnen 34,42,50,70,91. Sie gelangen in dieser Form auch 
in die Lymphknoten. Gerade den kurzen Fasern und 
Faserbruchstiicken ist wahrscheinlich eine besonders 
grofJe Bedeutung fur die Fibrosierung beizumessen 25. 

Morphologie 
• Asbestfibrose der Lungen: Sie ist fleckig-netzfOr

mig mit wechselnden lymphoplasmazellularen In
filtraten. Sie nimmt von kranial nach kaudal zu 
und ist im Stadium der Lungenschrumpfung mit 
Emphysem und Brochchiolektasen verbunden bis 
hin zum Bild der Wabenlunge 24,80. Bei der voll ent
wickelten Asbestose findet man meist massenhaft 
Asbestosiskorperchen, oft weit iiber lOOO/cm3 Lun
gengewebe. 

• Problematisch kann der Nachweis der sog. Mini
malasbestose und deren Differentialdiagnose ge
geniiber geringen fokalen Fibrosierungen anderer 
Ursache in starker allgemein verstaubten Lungen 

sein. Diese Diagnose sollte immer mit einem quan
titativen Asbestnachweis im aufgeschlossenen 
Staub aus einem bekannten Lungengewebsvolu
men, falls moglich auch mit einer energiedispersi
ven Elementanalyse, verbunden sein 23,70,80,81,91. 

• Pleuraplaques: Charakteristisch fUr eine Asbest
staubwirkung sind weiterhin die zellarmen, oft 
symmetrisch in der Pleura parietalis und dia
phragmatica ausgebildeten, knorpelharten, hyalin
schwieligen Pleuraplaques ([> Kap. Pleura), die 
auch schon nach langfristiger geringer, nieht be
rufsbedingter Asbestinhalation (Heimwerker mit 
Eternitplatten, Reifenabrieb, Wohnort in bevorzug
ter Windrichtung eines Asbestbetriebes, Reinigung 
von Arbeitskleidung) auftreten konnen. Sie werden 
heute gutachterlich bereits als Beweis fUr eine As
besteinwirkung angesehen, auch wenn keine Lun
genasbestose besteht. 

Maligne Tumoren bei Asbestose 
• Bronchialkarzinome treten bei etwa 12% der Asbe

stosekranken nach oft 20- bis 30jahriger Latenz 
auf I6,30,42.50,n. Es handelt sieh oft urn Plattenepithel-
karzinome besonders in den Lungenunterlappen. 
Asbest hat vermutlich eine direkte karzinogene 
Wirkung, eine zusatzliche kokarzinogene Wirkung 
wird der chronischen Entziindung, der Fibrose und 
dem smndigen mechanischen Reiz durch die in das 
Gewebe eingespieBten Asbestnadeln beigemessen. 

• Ais besonders asbesttypischer Tumor tritt das (dif
fuse, maligne) Mesotheliom der Pleura, seltener 
des Bauchfeues auf30,31.57,81,91 ([> Kap. Pleura u. 
Peritoneum). 

• Gelegentlieh ergibt sieh zytologisch und auch in 
der Biopsie die Differentialdiagnose zu pleuraler 
Metastasierung extrapulmonaler Karzinome und, 
sofem ein extrapulmonaler Primartumor nicht auf
zufinden ist, gegeniiber dem pseudomesothelioma
tos wachsenden peripheren Adenokarzinom der 
Lunge, die oft intensiver immunzytochemischer 
bzw. immunhistologischer Untersuchung bedarf, 
deren Palette standig erweitert wird 27,43,64,67,77. 

• Systematische Untersuchungen haben neuerdings 
gezeigt, daB Asbestkorperchen auch in anderen ex
trapulmonalen Organen gefunden werden kon
nen 66. Konsequenzen wurden aus diesen ersten, 
auch nieht allgemein anerkannten Befunden noch 
nicht gezogen. 

Faserformige Asbestersatzstoffe 

Zum Ersatz des gefahrlichen Asbest, dessen Verwen
dung vollig verboten werden solI, wurden bereits ver
schiedene, ebenfalls faserforrnige Ersatzstoffe, teils 
auf Glasbasis, geschaffen, die sieh jedoch vorwiegend 
anscheinend wegen ihrer Faserstruktur ebenfaus als 
lungenschiidlich erweisen 73,84,86; moglicherweise auch 
karzinogen wirken 58. 



Talkose 

Talkum ist ein hydriertes Magnesiumsilikat unter
schiedlicher Zusammensetzung mit Beimischungen 
von Eisen, Aluminium u. a. Es fiihrt zu einer Fremd
korperreaktion mit riesenzellhaltigen Granulomen, die 
sich zu Knotchen umbilden konnen. Oft liegen aber 
Verunreinigungen durch Quarz undloder Asbest vor, 
so daB im Einzelfall unterschiedliche morphologische 
Bilder entstehen konnen 20.37.57.74. Die Talkumpartikel 
sind in den Histiozyten und Riesenzellen an ihrer 
Doppelbrechung leicht zu erkennen. Es konnen bis 
faustgroBe Schwielen, in anderen Hillen mehr strang
und netzfOrmige Fibrosen entstehen. Pleura fib rosen 
sind haufig. 

Andere anorganische mineralische 
Pneumokoniosen 

Die in die cr rupp /usamm ngcfaBten Pneumo
"-onio en cnthaltcn 10.£';1/('11 Qltar und ind III i"r('r 
Fibrog£'IIifiif fI£'niH£'IlI. lIIe'" pmgr£'d/{!Ilf. er 
leil inertc (apalh gcn) taub ird cntwcder r('ak
(/(II/I{m im .. ehc abgclag rt oder bewirkt ('1If 

~iilldfic"l' Vl'r{//u/alillgell, die in cine diffu ... c oder 
auch gmnulomal' ·.,e Fibrow au ... laufen kon-
ncn 111.17 I . , 

Hier kann nur beispielhaft auf einige wichtigere Er
krankungen hingewiesen werden. Ausfiihrliche klini
sche Ubersichten S.33.87. 

Anthrakose 

Reiner Kohlenstaub ist apathogen. Er fiihrt zur An
thrakose mit Ablagerungen peribronchiolovasal, in 
den Septen, der Pleura und in den Lymphknoten; bei 
starker Exposition wird die Lunge stark schwarzlich 
verfarbt, auch abdominale Lymphknoten und hamato
gen Leber und Milz konnen Staub enthalten. Mit den 
Staubablagerungen verbundene Fibrosen beruhen ent
weder auf entziindlichen Prozessen oder einer gerin
gen Quarzbeimischung ("Anthrakofibrose", besser 
Anthrakosilikose 22.38.47). Ausgedehntere entziindliche 
Prozesse ("infektive Pneumokoniose") konnen zur 
Bildung schwarzer Schwielenbezirke fiihren, wobei 
stets die Mitwirkung einer Quarzkomponente in Be
tracht zu ziehen ist. 

Graphitlunge 

Hier findet man Fibroseherde iihnlich der Asbestose. 
Zur Fibrose fiihrt eine geringe Quarzbeimengung 94. 

Zahntechnikerlunge 

Mischstiiube je nach bearbeitetem Material werden 
gefunden (Chrom, Kobalt, Nickel, Gold, Silber), hin
zu kommen Aluminium und Silizium aus den Bohrge-
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raten, so daB es sich urn eine Mischstaubpneumoko
niose handelt 69• 

Aluminose 

Nach Aufnahme von metallischem Aluminium bei der 
Verarbeitung von Aluminiumpulver entsteht eine kra
niokaudal zunehmende, zellarme, teils hyalin-schwie
lige Fibrose mit lymphohistiozytarer Infiltration; kom
plizierendes Emphysem hat gelegentlich einen Spon
tanpneumothorax zur Folge 65. 

Almlich verhalt sich die Korundschmelzer-Pneu
mokoniose (Korundoxid=95% Aluminium); in den 
letzten 20 Jahren wurden keine Neuerkrankungen 
mehr erfaBt 55.74• 

Berylliose 

Sie tritt in 2 Formen auf29 ; 

• Akute Berylliose bei Einatmung hoher Feinstaub
mengen in Form einer nach Stunden bis Tagen ein
setzenden akuten BeryLLiumpneumonie, die durch 
Hiimorrhagien, fibrinhaltiges Exsudat mit vorwie
gend Lymphozyten, Piasmazellen und Monozyten 
sowie gelegentliche Riesenzellen und dichte inter
stitielle lympho-plasmazelluliire Infiltrate gekenn
zeichnet ist. Nur ein kleiner Teil dieser FaIle geht 
in die 

• chronische Berylliose iiber, die sich auch ohne vor
angehende akute Phase entwickeln kann und histo
logisch einer Sarkoidose sehr ahnlich unter Ent
wicklung einer generalisierten granulomatOsen Er
krankung mit Dbergangen in Fibrose, oft in Ver
bindung mit groBblasigem Emphysem, verlauft. 

Siderose 

Sie entsteht durch Einatmung von Eisenoxidstiiuben 
und kann je nach deren Art rote oder schwarzliche 
Schnittflachenfarbe annehmen. 
• Bei reiner Side rose entspricht die Staubverteilung 

der bei Anthrakosen, die Fibrosierung ist meist ge
ring. Bei Quarzbeimengungen entstehen dagegen 

• Siderosilikosen ([> S. 675). 
• In der Schweij3erlunge kommt es zu mas siver Pig

mentspeicherung in Makrophagen, spater interstiti
ell mit Fibroseentwicklung. Bei der 

• Putzmittelsiderose (speziell sog. Silberputzerlunge) 
ist dreiwertiger Eisenoxidstaub auslosendes Agens. 

Hartmetallunge 

Sie ist durch eine bevorzugt peribronchiolovasale 
Fibrose, interstitielle und desquamative Pneumonie 
sowie Hyperplasie und Metaplasie des Bronchialepi
~~els gekennzeichnet 53.68 ; neuerdings wird die 
Ahnlichkeit zur riesenzelligen interstitiellen Pneumo
nie als besonders charakteristisch hervorgehoben. Un
ter den verschiedenen metallischen Komponenten 
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wird v. a. dem Kobalt, das 5-25% des Materials aus
macht, bzw. kobillthaltigen Antigenen die Hauptbe
deutung beigemessen, aber auch Vanadium, Wolfram
karbide und Molybdiin konnten eine Rolle spielen. 

Erkrankungen der Lungen 
und Atemwege durch organische Staube 

Atiologie, Pathogenese. Diese Gruppe von Erkran
kungen ist dadurch gekennzeichnet, daB organische 
eiweiJ3haltige Stiiube aufgenommen werden. Sie kon
nen auf verschiedenen Wegen zu Erkrankungen fUh
ren 10. 14,33,57,83: 

• Eine mechanisch verursachte temporare Uberla
dung des mukoziliaren Reinigungsapparates durch 
sehr groBe Staubmengen kann zwar zu voriiberge
henden unspezifischen Reaktionen (Husten, ver
mehrte Schleimproduktion, Atemstorung) fUhren, 
doch wird die Moglichkeit der Entstehung einer ty
pischen organischen Pneumokoniose nicht ange
nommen. 

Dauerschaden konnen dagegen durch 
• primiir toxische Wirkung chemischer Inhaltsstoffe, 
• aliergisierende Wirkung von im Staub enthaltenen 

Antigenen (Vollantigene oder Haptene) und 
• infektiose, ggf. infektiOse und aliergisierende Wir

kung durch Bakterien oder Pilze, die organische 
Staube haufiger kontaminieren, hervorrufen, die als 
obstruktive VentilationssWrungen mit entziindli
chen Reaktionen v. a. der Atemwege oder als chro
nisch-entziindliche Fremdkorperreaktionen mit gra
nulomatosen Lungengewebsreaktionen im Sinne 
der exogen-aliergischen Alveolitis (I> S. 647) in 
Erscheinung treten. 
Eine standig zunehmende Zahl pflanzlicher oder 
tierischer organischer Materialien sind als krank
heitsauslOsend bekanntgeworden 33, wobei die 
pflanzlichen Stoffe ofter nicht selbst, sondem ihnen 
bei ungiinstigen Lagerungsbedingungen anhaftende 
kontaminierende Bakterien oder Pilze bzw. deren 
Sporen, z. B. thermophile Aktinomyzeten und ver
schiedene Schimmelpilze, wirksam sind 10,57,62. 

Farmer- (Drescher-) Lunge. Sie ist die bekannteste 
beruflich ausgeloste Erkrankung dieser Art und tritt 
besonders gegen Wmterende bei Umgang mit ver
schimmeltem Heu oder Getreide auf. Es kommt zu ei
ner teils diffusen, teils granulomaWsen interstitiellen 
Pneumonie, die, zumal nach wiederholten Kontakten, 
in eine Lungenfibrose iibergehen kann. 

Byssinose. Sie tritt bei der Baumwolibearbeitung auf 
und fUhrt vorwiegend zu obstruktiv-entziindlichen 
Atemwegsreaktionen, die bei emeutem Kontakt asth
maartige Zustfulde ("Montagsfieber") hervorrufen. Es 
konnen sich spater aber auch fleckige Fibrosen ent
wickeln. 

Sonstige Formen. Zahlreiche andere vergleichbare 
Schadigungen sind als beruflich ausgelOste Erkran
kungen bekannt wie Bagassose (faserige Zuckerrohr
riickstande), Suberose (Korkstaublunge), Ahornrinden
schiilerkrankheit (Herstellung von Ahomsyrup in 
New England), Sequoiose, Malzarbeiterlunge, Kiise
wiischerlunge, Paprikaspalterlunge, Hypophysen
schnupferlunge, Vogelhalterlunge u. a. 

Diagnostik, Begutachtung. In der Biopsie gibt das 
morphologische Bild Hinweis auf das mogliche Vor
liegen einer immunologisch ausgelOsten Reaktion, die 
dann klinisch (bei Gutachtenobduktionen ananme
stisch) abzuklaren ist. 

Schadigungen der Atemwege 

Akute Reizungen, Veratzungen. Sie werden durch 
Gase, Diimpfe, Nebel, Rauche oder Stiiube ausgelOst, 
die zu stark abweichenden pH-Werten am Einwir
kungsort fUhren. Hierzu gehOrigen Chlor, Ammoniak, 
Schwefel- und Sa/zsiiure, Aldehyde, Ester, Peroxide 
u. a. 33 ; neuerdings wurden auch wieder schwere 
Schleirnhautschaden der Atemwege nach Kampfstoff
verletzungen beobachtet. Weiteres I> S.565. 

Berufsbedingte obstruktive Atemwegserkrankun
gen. Eine groBe Anzahl von Stoffen, die in der che
mischen Industrie, als LOsemittel, Klebstoffe, Verpak
kungsmaterialien, Fiirbestoffe und in vielen anderen 
industriellen und handwerklichen Bereichen eingesetzt 
werden 39, kann durch chronische toxische oder chro
nisch-irritative Einwirkung obstruktive Atemwegser
krankungen, ggf. nur eine bronchiale Hyperreagibili
tat, auslOsen. Diese werden als Berufskrankheit aner
kannt, sofem sie zur Unterlassung aller Tatigkeiten 
gezwungen haben. 

In anderen FaIlen wird das Vollbild eines Asthma 
bronchiale ausgelost, z. B. bei dem Biicker-Asthma, 
das bei diesem Schadigungsmodus am haufigsten be
obachtet wird. Weiteres I> S. 575. 
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Tumoren 

Aligemeines 

Tumoren von Bronchien und Lungenparenchym sind 
hiiufig und kommen in gut- und b6sartiger Form als 
Abk6mmlinge nahezu aller Gewebe vor. Das Bronchi
alkarzinom ist seit der lahrhundertwende, offenbar in 
Abhlingigkeit von zivilisatorischen EinfHissen des In
dustriezeitalters, zum haufigsten bosartigen Tumor 
der Manner geworden. Die Lunge ist oft Sitz von 
Metastasen extrapulmonaler Tumoren und auch an 
den systemischen malignen Erkrankungen haufiger 
beteiligt. Die Differentialdiagnose Tumor stellt sich 
bei nahezu allen pathologischen R6ntgenbefunden. 
Mit den heutigen hochentwickelten bioptischen und 
zytologischen Techniken 23.25.33.37.55.69.104.116 ist eine mor-
phologische Sicherung der Diagnose in der Regel 
m6glich. FUr die Ausdehnung und Stadien der Karzi
nome ist eine TNM-Klassifikation 134.140 festgelegt. 

Wegen des Lungenaufbaues sind die Symptomatik 
und die Komplikationen je nach Sitz des Tumors sehr 
unterschiedlich. Gut- und b6sartige Tumoren k6nnen 
sich dabei zunachst gleichartig verhalten: 



• Ein Hauptsymptom zentraler, die groBen Bronchien 
tangierender Tumoren ist die Obstruktion mit post
stenotischer Atelektase, Pneumonie und ggf. Bron
chiektasie (I> S. 589) . 

• Periphere Tumoren der Mantelzone erscheinen 
rontgenologisch als Rundherde und konnen pleura
Ie Komplikationen zur Folge haben. Klinisch ergibt 
sich stets ein oft breites differentialdiagnostisches 
Spektrum, das einer morphologischen Abklfuung 
bedarf. 

Klassifikation. Der histologischen Klassiftkation der 
Lungentumoren werden die Richtlinien der WHO zu
grundegelegt 131 (Tabelle 6.10). Sie folgt dem liblichen 
Konzept nach primaren epithelialen Tumoren, Tumo
ren der Binde- und Weichgewebe sowie verschiede
nen und sekundaren Tumoren, erweitert urn die von 
der Pleura ausgehenden mesothelialen Tumoren und 
die pdikanzerosen Dysplasien. Bei den Karzinomen 
ist die hauftge Kombination unterschiedlicher histolo
gischer Formen zu beriicksichtigen (ausftihrliche Dar
stellungen s. oben; speziell zur Frage der Dysplasien 
und Krebsvorstadien 91). 

Mesenchymale Tumoren 

Lipome (lCD-O M-8850/0). Sie konnen liberall vom 
Fettgewebe ausgehen, sind selten und werden am 
hauftgsten im 5. bis 6. Lebensjahrzehnt beobachtet. 

In den groBen zentralen Bronchien wachsen sie 
meist polypoid in die Lichtung vor, konnen aber auch 
ringartig peribronchial wachsen. Subpleural gehen 
sie von dem dort entwickelten Fettgewebe aus und 
mlissen differentialdiagnostisch gegenliber den intra
thorakalen mediastinalen Lipomen abgegrenzt wer
den, die oft sehr groB werden, das Lungengewebe 
verdriingen und sich auch in den Hilusbereich aus
breiten konnen. 

Mikroskopisch ftndet man oft reifes Fettgewebe, 
nicht selten eher den Typus des Fibrolipoms. AuBerst 
selten werden schnell wachsende subpleurale Lipome 
beobachtet, die histologisch Liposarkomen mit rie
senzelligen Lipoblasten entsprechen. 

Fibrome (ICD-O M-881 0/0) werden nur selten beobach
tet und kommen als derbe weiBliche, ofter fasziku
lierte Tumoren in der Bronchuswand vor. Periphere 
subpleurale Fibrome lassen sich oft nicht von Pleura
fibromen und, sofem keine Beziehung zu einem Ner
ven erkennbar wird, auch nicht von ftbromatOsen 
Neuroftbromen unterscheiden. Mikroskopisch liegen 
spindelfOrmige Tumorzellen vor, der Gehalt an Kolla
genfasem kann stark wechseln. Myxoide Umwandlun
gen und Verkalkung kommen vor. 

Myxome (ICD'O M-8840/0) haben eine etwas gliinzen
de Schnittflache und werden von den typischen stern
jormigen Zellen in myxomatosem Stroma mit nur we-
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nigen Retikulinfasem gebildet. Myoxide Anteile kom
men hauftger auch in Sarkomen vor, die oft nicht si
cher abgrenzbar sind und erst aus dem klinischen 
Verlauf erkennbar werden. 

Neurofibrome (Schwannom) (ICD-O M-9560/0) wach
sen vorwiegend intrabronchial, sind meist lokalisiert 
und deutlich gekapselt. Myxoide pseudozystische 
Umwandlung und Blutungen sind hauftg, auch 
Schaumzellherde kommen vor. Mikroskopisch ist die 
palisadenartige Anordnung der Keme in den Zell
strangen typisch. 

Neurofibrosarkome (ICD-O M-9540/3) lassen sich ge
genliber Fibrosarkomen (s. unten) oft nur abgrenzen, 
wenn noch weitere typische Neuroftbromstrukturen 
nachgewiesen werden konnen. Diese FaIle kommen 
am ehesten bei der Neurofibromatose (von Recklinghau
sen) (ICD-O M-9540/1) vor, die aber mit einer diffusen 
interstitiellen Fibrose mit kleinzystischer Umwand
lung des Lungengewebes, Hyperplasie neurilemmaler 
Zellen an den kleinen Nerven und glomusartigen Her
den in der Wand kleiner Pulmonalarterienaste einher
gehen kann. 

Leiomyome (ICD-O M-8890/0) meist Fibroleiomyome, 
kommen endobronchial und besonders peripher im 
Lungengewebe vor. Endobronchial gehen sie von der 
glatten Muskulatur der Schleimhaut aus und wachsen 
in die Lichtung mit der Folge obstruktiver Symptoma
tik vor. 

Primare Leio- und Fibroleiomyosarkome (lCD-O M-
8890/3). Sie konnen sich endobronchial entwickeln 
oder scheiden die Bronchien ein. Periphere Entwick
lung im Alveolarbereich kommt ebenfalls vor. Dabei 
kann das histologische Bild von hohem Differenzie
rungs grad bis zu stiirkster Anaplasie mit Riesenzellen 
reichen. 

Disseminierte Leiomyomatose (lCD-O M-8890/0). Die 
peripheren Tumoren konnen sehr groB werden, auch 
multipel vorkommen (disseminierte Leiomyomatose). 
Befallen sind v. a. Frauen mittleren Alters, in deren 
Vorgeschichte hauftg eine Myomenukleation oder Ex
stirpation eines myomatosen Uterus angegeben wird. 
Hier liegt offenbar eine Metastasierung vor, auch in 
FaIlen, in denen die Histologie der Myome keinen An
halt fUr sarkomatOses Wachstum geboten hatte ("me
tastasierende Fibroleiomyome" 10.15.66, Abb. 6.50c). 
Mikroskopisch sind meist keine Anzeichen malignen 
Wachstums gegeben. Die Tumoren wachsen sehr lang
sam und zeigen z. T. Hormonabhangigkeit. Nach ope
rativer Entfemung haben sie eine recht gute Prognose. 
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Tabelle 6.10. WHO-Klassifikation der Lungentumoren. (Sobin et al. 131) 

I. Epitheliale Tumoren 

II. Nichtepitheliale 
("soft tissue"-) Tumoren 

m. Mesotheliale Tumoren 

IV. Verschiedene Tumoren 

V. Metastasen 

VI. Unklassifizierte Tumoren 

VII. Tumorahnliche Lasionen 

* 1m Text besprochen 

Gutartig 

* Papillome (plattenepithelpapillome, 
Ubergangsepithelpapillome) 

* Adenome (pleomorphe Adenome, 
monomorphe Adenome, andere) 

* (Dysplasien, Carcinoma in situ) 

* Lipom 
* Fibrom 
* Neurofibrom 

Lymphangiom 
* Hamangiom 
* Leiomyom 
* Granularzelltumor 
*Chondrom 

(Benignes) Mesotheliom 

* Klarzelltumor 
* Paragangliom (Chemodektom) 

Teratom 

Hamartome 
* Lymphoproliferative Prozesse 
* "Tumourlets" 
* Eosinophiles Granulom 
* "Sklerosierendes Hamangiom" 
* Entziindlicher Pseudotumor 

Sonstige 

Bosartig 

* Plattenepithelkarzinom 
Variante: Spindelzelliges Karzinom 

* Kleinzelliges Karzinom 
Haferkom- (Iymphozytischer-) Typ 
Intermediarer Zelltyp 
Kombinierter Haferkomtyp 

* Adenokarzinom 
Azinares Adenokarzinom 
Papillares Adenokarzinom 
Bronchioloalveolares Karzinom 
Solides schleimbildendes Karzinom 

* GroBzelliges Karzinom 
Varianten: Riesenzellkarzinom 
Klarzellkarzinom 

* Adenosquamoses Karzinom 
Karzinoidtumor 

* Bronchialdriisenkarzinome 
Adenoid-zystisches Karzinom 
Mukoepidermoidkarzinom 

Sonstige 

* Fibrosarkom 
* Neurofibrosarkom 
* Hamangiosarkom 
* Leiomyosarkom 
* Malignes Hamangioperizytom 

* Malignes Mesotheliom 
Epitheliale Form 
Fibrose (spindelzellige) Form 
Mischform 

* Karzinosarkom 
* Pulmonales Blastom 

Malignes Melanom 
Maligne Lymphome 
Sonstige 

HOc/l(liffen'wlertl' TllllloJ"ell .Iwclfclhaftcr Maligni-
1m h i r rtllle" , Ihen nur nll h u hlu6 \ n 

Rhabdomyosarkom (ICD-O M-8900/3). Sie sind sehr 
selten und miissen differentialdiagnostisch gegen pul
monale Blastome (lCD-O M-8972/3) (I>S. 705) abge
grenzt werden. Die oft sehr groBen Tumoren brechen 
in die Bronchien und GefaBe ein. 1m mikroskopischen 
Bild findet man undifferenzierte spindelige und runde 
Zellen, langer gestreckte Zellen und Riesenzellen mit 

terll\IIl\'OIll /I 

werden. 
( -/l/\,osarkomett) 



zentral dicht gepackten Kernen und Zytoplasmava
kuolen. Der Nachweis von Querstreifung ist diagno
stisch. 

Granularzelltumor (ICD-O M-9580/0). Dieser auch als 
Granularzellmyoblastom (Abrikossoff-Tumor) bezeich
nete Tumor ist sehr selten. Er ist auf die groj3en hilus
nahen Bronchien beschrankt und kommt schon bei 
Kindem vor. Er wachst ganz iiberwiegend endobron
chial und zieht gewohnlich schwere obstruktive Scha
den im stenosedistalen Lungengewebe nach sich. Mi
kroskopisch treten groBe Zellen mit kleinen dunklen 
Kernen und reichlichem granularem und schaumigem 
Zytoplasma hervor. Gewohnlich besteht eine Plattene
pithelmetaplasie im iiberkleidenden Epithel. In man
chen Fallen liegen gleichzeitig Tumoren in der Haut 
undloder in der Zungenmuskulatur vor. 

Chondrom (ICD-O M-9220/0). Das echte Chondrom 
geht yom Bronchialknorpel aus und ist gewohnlich in 
groj3en Bronchien entwickelt, in die es polypoid vor
wachst. Mikroskopisch findet man hyalinen Knorpel. 
von meist etwas zellreicherem und unregelrnaBigerem 
Autbau als normaler Knorpel (Abb. 6.50 a). Myxoide 
Partien, fibrose Abschnitte, Verkalkung und Verkno
cherung kommen vor. Faserfarbungen zeigen nur ge
legentlich einige elastische Fasern. 

Hamartochondrom (ICD-O M-9220/0). Die Differen
tialdiagnose stellt sich zur Tracheobronchopathia 
chondro-osteoplastica (Abb. 5.13 a, [> S. 557), die 
nicht als Tumor gewertet wird. Dieser Tumor ist im 
Gegensatz dazu als Rundherd von 1-6, vereinzelt bis 
20 cm GroBe peripher lokalisiert. Er ist gewohnlich 
asymptomatisch und wird oft zufallig bei Rontgenun
tersuchungen entdeckt. Die Hauptmasse wird von 
Knorpel gebildet, zwischen dessen unregelmaBigen 
Wucherungen schmale, von kubischem oder Flimmer
epithel ausgekleidete Spalten entwickelt sind 
(Abb. 6.50 b). Fibroses und myxomatOses Bindegewe
be sowie gelegentlich auch Fettgewebe und glatte 
Muskulatur kommen vor. Der Tumor wachst sehr 
Langsam und wird von einer Pseudokapsel aus atelek
tatischem Lungengewebe umgeben. 

Es handelt sich bei den Hamartochondromen urn 
den mit etwa 0,25% Haufigkeit bei Autopsien nach
gewiesenen haufigsten bindegewebigen Tumor, der 
nahezu immer gutartig ist. Der Knorpelentwicklung 
solI eine Proliferation fibro-myxomatosen Gewebes 
vorausgehen, die epithelisierten Spaltraume werden 
als Reste von eingeschlossenem alveolarem Gewebe 
gedeutet 23 • Dies und das Auftreten im 4. und 5. Le
bensjahrzehnt sprechen fUr einen echten Tumor, nicht 
fUr eine ortliche hamartose Fehlbildung. 

Chondrosarkom (ICD-O M-9220/3). Die Tumoren 
sind sehr selten. Sie sind durch den unregelmaBigen 
Autbau, durch Kernpolymorphie, vermehrte Doppel-
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kernigkeit und Mitosen gegeniiber den Chondromen 
abzugrenzen. Hauptsitz ist die Lungenperipherie. Die 
Prognose ist schlecht, obwohl extrapulmonale Meta
stasen kaum auftreten. 

Osteosarkome (lCD-O M-9180/3) wurden in EinzeL
fallen beschrieben. 

Angiomatose Tumoren (lCD-O M-9120/0). Unter den 
angiomatOsen Tumoren werden oft auch die arterio
venosen Fisteln gefUhrt, bei denen es sich nicht urn 
echte Tumoren, sondern urn meist angeborene, selte
ner erworbene Fehlbildungen handelt 10,79,92. 

• Die angeborene Form, pulmonale arterio-venose 
Fistel, Varix oder Aneurysma, resultiert aus einer 
Persistenz kurzer fetaler anastomotischer Kanale. 
Der Mikrotyp, etwa 60% der Falle, gehOrt in den 
Formenkreis der hereditaren Teleangiektasie (M. 
Rendu-Osler). Der kavernos-aneurysmatische Ma
krotyp ([> Abb. 6.27 d) kann sich durch Zuschal
tung weiterer SpeisegefaBe und zunehmenden Blut
durchfluB entwickeln 10. In etwa einem Drittel der 
Falle liegen multiple Angiome vor. Hamoptysen tre
ten besonders bei Lokalisation in der Bronchial
wand auf. Bei hohen Shuntblutmengen kommt es 
zu Zyanose, Dyspnoe, Erythrozytose und Trommel
schlegelfingem. Todesfalle durch massive Blutun
gen kommen vor. Die Diagnose wird angiogra
phisch gestellt; auch bei Obduktionsfallen ist die 
postmortale Angiographie die beste Nachweisme
thode. 

• Kapil/are Teleangiektasien werden in der Lungen
peripherie haufiger iibersehen. In der Bronchial
schleimhaut kommen sie auch multi pel vor. Sie 
stellen gelegentlich die Ursache zur Operation 
zwingender rezidivierender Lungenblutungen dar 
und sind am Operationspraparat oft nur nach miih
seliger Suche aufzufinden. 

• Ahnliche, offenbar erworbene angiomahnliche ar
terio-venose Fisteln kommen bei Leberzirrhosen 
vor; sie konnen sich gelegentlich auch durch se
kundare GefaBproliferation in Narbenbezirken bil
den 10. 

• Das sog: sklerosierende Hamangiom entspricht an
scheinend einem echten Tumor (Abb. 6.50 d). Die 
Natur der relativ gleichfOrrnigen mittelgroBen Tu
morzellen mit rundlichen bis ovalen Kernen, die 
nur stellenweise in soliden Abschnitten oder Man
telzonen dichter liegen, ist jedoch trotz ausgedehn
ter histologischer, elektronenmikroskopischer und 
immunhistochemischer Untersuchungen bislang 
nicht geklart, ihr angiomatoser Charakter wird be
stritten 33,72,92. Fibrose, teils hyalinisierende Ab
schnitte wechseln mit angiomartigen, blutreichen 
Zonen, eine geringe entziindliche zellulare Begleit
komponente ist haufiger zu finden, auch Schaum
zellherde und wechselnd reichliche Hamosiderinab
lagerungen und eisenpositive Histiozyten werden 
gefunden. Betroffen sind iiberwiegend Frauen, 
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Abb. 6.50a-f. Mesenchymale Tumoren. a Chondrom und lipo
matoses Gewebe in der Trachealwand. Klinisch Trachealstenose. 
Operationspraparat. H.E. 8:1. b Hamartochondrom. E.v.G. 20:1. 
c Metastasierendes Leiomyom, einer von mehreren Tumoren. 
48jahrige Frau, vor sieben Jahren Operation eines Uterus myo
matosus. Ziemlicher ZeIIreichtum, kein Anhalt fur Bosartigkeit. 

meist vor dem 50. Lebensjahr. Die Progression ist 
gering. 

• Der intravaskuLiire skLerosierende bronchioLo-aL
veoLiire Tumor (IVSBAT)25.33.34.92 (lCD-O M-913411) 

kann sehr almliche Herdbildungen hervorrufen. Es 
handelt sich praktisch immer urn multiple Liisio- . 
nen, fast immer bei Frauen, oft noch vor dem 40. 
Lebensjahr. Die Herde erscheinen makroskopisch 

". 
;:; :: ., 

. " '~i ", &~ ... I. ~. ·, 

.;;1: t .~ .".~ 

H.E. 340:1. d Sklerosierendes Hamangiom. Operationspraparat. 
H.E. 20:1. e ISVBAT in pleuraler Lage. Starke Hyalinisierun
gen, GefiiBinvasion. H.E. 100:1. f Lymphangioleiomyomatose in 
einem Hiluslymphknoten. 32jahrige Frau mit rezidivierendem 
chyliisem PleuraerguB. Silberfarbung 150:1 

derb und erinnem an Knorpel. Mikroskopisch sind 
die peripheren Abschnitte zellreich. Groj3ere poLy
gonaLe, Leicht eosinophile Zellen fiillen hier Alveo
Larriiume aus, sie werden aber auch im Interstitium 
gefunden und lassen eine PAS-positive muziniihnLi
che Sekretion erkennen. Nach zentral zu entwickelt 
sich zunehmend eine Hyalinisierung. Eine Invasion 
der Arterien, Venen und Lymphgefiij3e ist immer 



nachweisbar (Abb. 6.50e). Elektronenmikroskopi
sche Untersuchungen haben gezeigt, daB der Proli
ferationsprozeB im Interstitium beginnt, immunhi
stochemisch ist der Nachweis von Faktor VIII-Anti
gen oft positiv, was fiir eine vaskuliire Genese (en
dothelial oder perizyUir) spricht; es wurde deshalb 
auch der Name "sklerosierendes vaskuliires Sar
kom" 25 vorgeschlagen. Die Tumoren wachsen rela
tiv langsam. Fernmetastasen kommen kaum vor. 
Der Tod ist Folge der intrapulmonalen Ausbrei
tung. Etwa die Halfte der Patienten iiberlebt die 5-
1 ahres g renze. 

Angiosarkome UCD-O M-9120/3). Prill/eire 1m arti 
ge ral3ge chwul Ie .,ind lef,,. ~elle,,: slcl muB 
III la.,luti., h WachsLUm au ... geschl sen wer
den 10 '. '~' . 

• Primiire Sarkome der Pulmonalarterien gehen von 
den grofien Gejiifistiimmen aus und konnen sich 
von hier aus in die Peripherie, gelegentlich aber 
auch herzwiirts bis zu den Pulmonalklappen aus
breiten 23. Der Tumor, der in gewisser Weise die in
timale Langsmuskularisation bei pulmonaler Hy
pertonie imitiert, fiihrt zu Lichtungseinengung und 
-verschlufi. In der Peripherie breitet er sich auch 
im Interstitium und Alveolenbereich aus, wodurch 
Alveolarreste in den Tumor eingeschlossen werden 
konnen. 
Betroffen sind beide Geschlechter, v. a. im 6. und 
7. Lebensjahrzehnt. Klinisch besteht meist das 
Krankheitsbild einer progressiven, nicht therapier
baren RechtsherzinsuJfizienz. Fernmetastasen wer
den etwa bei der Halfte der Patienten gefunden. 

• Hiimangioperizytome (ICD-O M-9J50/l) kommen 
sehr seIten primar in der Lunge vor 35 , v.a. im mitt
leren Lebensalter. Makroskopisch zeigen die oft 
grofien, abgekapselt erscheinenden Tumoren hiiufig 
Blutungen und Nekrosen auf der Schnittflache. Mi
kroskopisch sind die rundlichen bis spindeligen Tu
morzellen durch von den GefaBen ausgehende Re
tikulinfasem zu Zellhaufen gebiindelt. Herdformig 
konnen starkere Zellpolymorphie und reichlich Mi
tosen auftreten. 

• Kaposi-Sarkome (ICD-O M-9J40/3) treten bei der ge
neralisierten Form auch in den Lungen auf; die 
FaIle waren aber selten, sie wurden besonders im 
iiquatorialen Afrika beschrieben 118. Mit dem Be
kanntwerden und der Ausbreitung von AIDS hat 
sich das Spektrum sehr gewandelt. Man rechnet 
jetzt mit einem Befall von etwa einem Drittel del' 
AIDS-Patienten, davon etwa zur HaIfte in Verbin
dung mit gleichzeitigen opportunistischen Lungen
infektionen 33. 103. Die klinische Diagnose ist schwie
rig, doch bestehen meist lokale mukokutane Tumo-
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ren vor der Entwicklung der disseminierten Form. 
Die Tumoren zeigen sich in der Bronchialschleim
haut als rotliche bis violette Knoten, von denen of
ter Blutungen ausgehen. In der viszeralen Pleura 
treten flache bis leicht erhabene, rotliche bis vio
lette disziforme Herde auf; ein hamorrhagischer 
PleuraerguB kann bestehen. Die lymphangische 
Ausbreitung im Lungengewebe kann peribroncho
vasale rotliche Verdickungsstreifen hervorrufen, 
doch kommen auch meist bis 0,5 cm groBe, knot
chenforrnige Herde vor. Mikroskopisch liegen die 
spinde/formigen Tumorzellen meist in lockeren 
Biindeln mit schlitzformigen Lichtungen, oft ohne 
erkennbare endotheliale Auskleidung, man findet 
reichlich Erythrozyten und sparliche Hiimosiderin
ablagerung. Begleitende intraalveolare Blutungen 
konnen das histologische Bild verwirren. Neben 
der "klassischen" noduliiren Form wird auch eine 
"jriihe, inflammatorische ode,. polymorphe" Va
riante in lymphangischer Ausbreitung beschrieben. 

Lymphangioleiomyomatose (JCD-O M-9174/1 J. Diese 
seltene Erkrankung weist Ziige eines Tumors wie 
auch einer Hamartie und Phakomatose auf. Betroffen 
sind ausschliefilich Frauen, ganz iiberwiegend im ge
schlechtsreifen Alter 10.23.25,29,33.92. Dyspnoe, gelegent-
lich Spontanpneumothorax, chy16se Ergiisse, gele
gentlich auch Hamoptysen, schlieBlich zunehmende 
RechtsherzinsuJfizienz bestimmen den klinischen Ver
lauf. 

Makroskopisch entwickeIt sich das Bild einer Wa
ben lunge. Die befallenen Lymphknoten sind verdickt, 
mit schwammartiger Schnittflache, der Ductus thora
cicus ist erweitert und mit Chylus gefiillt. Auch ein 
chylOser Aszites kann bestehen. Mikroskopisch falIt 
eine oft knotige interstitielle Wucherung glatter Mus
kulatur in den Septen, der Pleura, den Alveolen und 
Bronchialwanden auf, wobei auch Gruppen mehr 
rundlicher Myozyten vorkommen. Wucherungen in 
den Venenwiinden fiihren zu Blutstauung und kapillii
ren Hiimorrhagien und Side rose. Die Lymphbahnen 
sind durch obstruierende Muskelwucherungen dila
tiert, in den Lymphknoten ist das Gewebe durch Mus
kelwucheruilgen ersetzt, die lymphgefiillte Hohlraume 
umgeben (Abb. 6.50f). 

Etwaige Beziehungen zur tuberosen Sklerose, die 
ebenfalls zu knotchenforrnigen fibroleiomyomat6sen 
Wucherungen und zur Entwicklung eines wabigen 
Lungenumbaues fiihrt, werden diskutiert. Anschei
nend liegt aber keine forme fruste der tuberosen Skle
rose vor 10. Die bei der tuberosen Sklerose vorkom
menden Talgdriisenadenome, tuberosen Gliaprolifera
tionen und okularen Phakomatosen werden nicht be
obachtet, doch kommen gelegentlich renale Angiofi
brolipome vor. 
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Sonstige Sarkome (ICD-G M-8800/3) Pnmiire ar
k me d r ungen .. ind sellen Man rc hnel mil el
wa I 5 -allen aur 10000 hdul.llOncn und I ~all 

je 00 Karlin m \I lie btndcgewcbigcn Kom-
p ncnlcn k6nn n u gangsplInl.1 !'Iein; pellcll 

onnen wurdcn bercil angeHihrt ( eumfibr ar
k m [> . 68.1. Lciom osark m [> . 6 1. hon
dro- lind slcosarkom [> . 6 5. efti13lumorcn 
[> . 6 5). ; gcltcn die fUr dlc Weichlclltumorcn 
ublichcn Krilcrien · . 

• Fibrosarkome (lCD-O M-881O/3) sind bei peripherem 
Sitz oft nur schwierig von solchen abzugrenzen, 
die von der Pleura ausgehen, eben so gegenuber 
den fibrosen Mesotheliomformen ([> Kap. Pleura). 
Besonders bei intrabronchialer Ausbreitung kann 
sich die Differentialdiagnose gegenuber der spin
delzelligen Variante des Plattenepithelkarzinoms 
stellen. Zu denken ist auch an Karzinosarkome ([> 
S. 705). Generell muB eine Metastasierung extra
pulrnonaler Sarkome ausgeschlossen werden. 
Die Sarkome wachsen in erster Linie lokal invasiv. 
Femmetastasen treten oft erst spat auf. Bei der Ab
kliirung des vermutlichen Malignitatsgrades spielen 
neben der TumorgrojJe wie ublich das MajJ von Po
lymorphie und die Mitosenzahl eine Rolle; schein
bare Anaplasie durch regressive Veranderungen ist 
dabei zu beachten. Manche lokal invasive Formen 
habennicht die volle Qualitat eines Fibrosar
koms 137. 

• AuBer den Fibrosarkomen werden auch grojJzellig
alveolare (lCD-O M-8802/3) und multiforme poly
morphzellige Sarkome gefunden, die eine etwas 
schlechtere Prognose haben sollen. Dabei ergibt 
sich die Differentialdiagnose gegenuber dem pseu
dotumorosen sog. Plasmazell-lHistiozytomkom
plex 33. 133. Langerhans-Granulomatose [> S. 649. 

• Das maligne fibrose Histiozytom (lCD-O M-8830/3) 
gilt als die heute haufigste Form des Sarkoms im 
Erwachsenenalter. Dnter 200 FaIlen waren 7,5% im 
Thoraxbereich entwickelt42.143 . Es kommt auch im 
Bereich alter Narben und Pleuraschwarten vor. 
Retrospektiv werden viele Falle friiher anderweitig 
diagnostizierter Sarkome heute zu den malignen fi
brosen Histiozytomen gerechnet. 

Gutartige epitheliale Tumoren 

n au ge-

Papillome (ICD-O M-8050/0). Sie sind im Lungenbe
reich insgesamt recht selten und gehen vom Epithel 
der Bronchialschleimhaut aus (Abb. 6.51). Dabei 

Abb. 6.51. Papillom der Trachea. Hochdifferenziertes mehr
schichtiges Plattenepithel, bindegewebiges Geriist aus zarten ka
pillarisierten Septen. H.E. 100: I 

kann geschichtetes, auch oberflachlich verhomendes, 
kubisches oder auch zylindrisches und sogar fUm
memdes Epithel vorkommen. Man hat nach der Aus
breitung zwei Formen zu unterscheiden: 
• Multiple Papillome sind praktisch immer Teil einer 

Papillomatose der tie/en Luftwege 13, insbesondere 
auch laryngealer Papillomatose (l> S. 543). Aus
brei tung bis in den Alveolarbereich ist beschrieben; 
dabei wird auch die Moglichkeit einer Ausbreitung 
durch Aspiration diskutiert 79. 

• Solitare Papillome treten dagegen hauptsachlich im 
hoheren Lebensalter auf. Sie bilden warzenartige, 
der Bronchuswand fest aufliegende Wucherungen, 
die die Lichtung einengen und dadurch oft zu ent
sprechenden Komplikationen im poststenotischen 
Lungengewebe fiihren. Die WHO-Klassifikation 131 
unterscheidet Plattenepithel- und Ubergangsepi
thelformen (nicht dagegen, trotz der vermutlich un
terschiedlichen Atiologie, zwischen solitaren und 
multiplen Papillomen). 1m Bindegewebsgeriist be
steht meist eine entzundliche Infiltration. 
Dysplasien unterschiedlichen Schweregrades treten 
auf; nicht selten kann die Abgrenzung gegeniiber 
einem hochdifferenzierten Plattenepithelkarzinom 
schwierig sein, besonders wenn es zu einem Vor
wachsen in Driisenhalse kommt. 

Adenome (lCD-O M-8140/0). Diese Tumoren gehen 
von den serosen und mukosen bronchialen Schleim
driisenanteilen aus und konnen sornit aIle Formen 
der bekannten Speicheldriisentumoren annehmen. Die 
friiher teilweise iibliche Zusammenfassung der (ech
ten) Driisentumoren und der Karzinoide unter dem 
Oberbegriff Adenome ist nicht mehr giiltig 23; die 
WHO-Klassifikation hat die Karzinoidtumoren (ICD-O 
M-8240/3) bei den bosartigen Tumoren, wenn auch 
von niederem Malignitatsgrad, eingeordnet 131. Auch 
die verbleibenden Tumoren der Schleimdriisen ein
schlieBlich des friiheren sog. Zylindroms (jetzt ade
noid-zystischen Karzinoms) (ICD-O M-8200/3) fallen 



tiberwiegend in die Kategorie der potentiellen oder 
niedriggradigen Malignitiit. 

Der Anteil der "Adenome" an allen Lungentumoren 
wird oft noch mit 6-10% angegeben 79. Nach Abzug der 
Karzinoide, die in den Vergleichsserien bis zu 80% die
ser Kategorie ausmachen, verbleiben indessen nur noch 
knapp 1% Bronchialdrusentumoren, von denen die ade
noid-zystischen Karzinoll1e (ICD-O M-8200/3) und II1U
koepidermoiden Karzinoll1e (lCD-O M-8430/3) ([> 
S. 703) die Hauptmasse bilden 23. Die Karzinoidtumo
ren werden gesondert behandelt ([> S. 702). Es verblei
ben nur sehr seltene, als gutartig zu wertende Adenome: 
• Monoll1orphe Adenoll1e (ICD-O M-8146/0) liegen 

meist in der hochdifferenzierten Form von 
Schleimdrusenadenomen vor, jedoch werden selten 
auch solide Adenome gefunden. Sie kommen fast 
ausschlieBlich in den groBen Bronchien vor, Man
ner und Frauen sind in gleicher Haufigkeit betrof
fen. 

• Pleoll1orphe Adenoll1e ("Mischtumoren" (lCD-O M-
8940/0») sind sehr selten. Sie konnen wie die ihnen 
entsprechenden Speicheldrusentumoren nach der 
Exzision rezidivieren 106. 

Abb. 6.52a-d. Metaplasie, Dysplasie und KarzinomentwickluJ1g 
im Bronchialepithel. a Basalzellhyperplasie bei chronischer 
Bronchitis, keine Dysplasie. H.E. 100:1. b Sog. Basalmembran
pseudopapillomatose (Verdickung der aufgeworfenen Basalmem
bran mit Kapillaren). H.E. 150: I. c Schwere Dysplasie des 

Tumoren 689 

• Mukoepidermoide TUll10ren (ICD-O M-8430/l) wer
den von der WHO 131 ebenfalls zu den Adenomen 
gerechnet, sofem sie als gutartig gewertet werden. 

Dysplasien (SNOMED M-74000), 
Carcinoma in situ (ICD-O M-8070/2), 
Mikrokarzinom (ICD-O M-8076/3) 

Definition, HCiufigkeit, Atiologie. Anomalien des 
Bronchialepithels sind auBerordentlich hiiufig. Ihr 
AusmaB ist erst durch die systematischen Bronchus
biopsien bei der Tumorfahndung bekannt geworden, 
aber auch in ausgedehnten Obduktionsserien erwiesen 
CUbersicht [> 91) . Man kann Epithelhyperplasien, Epi
thelll1etaplasien und Epitheldysplasien unterscheiden 
(Abb. 6.52). Dysplasien treten meist mit Hyperplasien 
und Metaplasien gemeinsam auf; nicht selten besteht 
auch eine Verdickung der Basalmembran, die bis zur 
sog. Basalll1ell1branmikropapilloll1atose reichen 
kann 20 (Abb. 6.52b). 

Bronchialepithels vom Typ des Carcinoma in situ. H.E. 50:1. 
d Beginnender Durchbruch des atypischen Epithels durch die 
Basalmembran, entsprechend einem Mikrokarzinom. H.E. 150:1 
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Klassifikation, Morphologie 
• Epithelhyperplasien (SNOMED M-nOOO) treten als 

Basalzellhyperplasien und Becherzellhyperplasien 
auf, letztere insbesondere bei dem Asthma bron
chiale ([> S. 576). Bei den difJerenzierten Basal
zellhyperplasien (Abb. 6.52 a) sind an der OberfHi
che noch Flimmerepithelien und Becherzellen ent
wickelt, bei der sog. reinen Form reichen die Ba
salzellen bis zur OberfHiche. Diese Hyperplasien 
kommen teils als reversible Regenerationsphase 
z. B. bei entziindlichen Schaden vor \05, v. a. werden 
sie aber in einer Haufigkeit von bis zu 80% bei 
Rauchem gefunden. Sie konnen in irreversible 
Plattenepithelmetaplasien iibergehen und mit unter
schiedlichen Graden der Dysplasien verbunden 
sem. 

• Metaplasien (SNOMED M-73000) kommen als Plat
tenepithelmetaplasien, die in der ausgereiften Form 
ein epidermisahnliches Bild bieten, und als 
Vbergangsepithelmetaplasien mit urothelahnlichem 
Aussehen vor ([> Abb. 6.14 b); letztere Form wird 
z. T. als Vorlauferform der Plattenepithelmetaplasie 
gedeutet. Bei der sog. Stratifikation fehlen Interzel
lularbriicken, hier kommen oberflachlich auch Vor
formen schleimbildender Zellen vor 139. Zusammen
hang und Haufigkeit der Metaplasien mit Bronchi
alkarzinom, chronischer Bronchitis und sonstigen 
Lungenerkrankungen sowie den Rauchergewohn
heiten wurden auBerordentlich haufig untersucht 
(ausfiihrliche Literatur [> 92). Die Ergebnisse sind 
je nach Intensitat der Untersuchungen unterschied
lich. Bei Bronchialkarzinomen kommen Metapla
sien in anderen Abschnitten des Bronchialsystems 
hiiufig vor; sie werden bei Rauchem gehiiuft be
obachtet, auch bei chronischer Bronchitis, die aber 
in den meisten untersuchten Kollektiven wiederum 
oft mit einer positiven Raucheranarnnese zusam
mentraf. 

• Dysplasien (SNOMED M-74000) im Bronchialepithel 
werden in Analogie zum Portiokarzinom in drei 
Schweregrade eingeteilt und yom sog. Carcinoma 
in situ abgegrenzt, bei dem die Zellatypien die gan
ze Epithelbreite erfassen und die typische Schich
tung vollstandig aufgehoben wird. 

Die Dysplasien gel ten als Priineoplasien, die in ihren 
verschiedenen Schweregraden den stuJenweisen Pro
zefJ der Kanzerisierung widerspiegeln. Es ist deshalb 
wichtig, sie gegeniiber den regenerativen Veranderun
gen als Foige akuter oder chronischer Schadigungen 
der Bronchialschleirnhaut abzugrenzen. Die bei den 
Dysplasien auftretenden zellularen, besonders nukleii
ren Strukturanomalien, die zusatzlich zu den allge
meinen Anzeichen einer vermehrten ZeliproliJeration 
und von der Norm abweichenden Zellschichtung 
sichtbar werden, ermoglichen eine Differenzierung, 
ohne daB allerdings eine scharfe Grenze gezogen wer
den kann. Dies zeigte sich auch bei einer systemati
schen Untersuchung regenerativer und dysplastischer 
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Abb. 6.53. Anzahl der AgNOR-Punkte bei verschiedenen Sta
dien regenerativer, praneoplastischer und neoplastischer Veran
derungen des Bronchialepithels. (Aus Fisseler-Eckhoff et a1. 46) 

Lasion am Bronchialepithel 46 mittels der diffizileren 
AgNOR-Darsteliung mit der Versilberungsmethode 
nach Ploton et aI. \09 an den Differenzen hinsichtlich 
der Punktzahlen/Zelle und auch deren GroBe und 
Form. Die als argyrophile Punkte darstellbaren nu
cleolar organizing regions (AgNOR's), die Orten der 
rRNS-Synthese an mit den Nukleolen in Kontakt ste
hen den DNS-Schlingen entsprechen, nehmen mit der 
Proliferationsrate zu (Abb. 6.53) und lassen zugleich 
in Analogie zum Dysplasiegrad zunehmend starkere 
Abweichungen nach GrofJe und Form erkennen. Die 
Zunahme der PunktelKern ist fur die schweren 
Dysplasien und Friihkarzinome signifikant, nicht je
doch zwischen regenerativ hyper- und metaplasti
schen Veranderungen ohne oder mit leichten bis mit
telschweren Dysplasien. 

Carcinoma in situ und Obergange zum Karzinom. 
Das Carcinoma in situ (Abb. 6.52c) (ICD-O M-8070/2) 

wird heute als mogliche VorstuJe des invasiven Bron
chialkarzinoms angesehen 91, doch sind die Hiiufigkeit 

. des Vberganges und die Latenzzeiten noch nicht aus
reichend geklart; genannt wird ein Vbergang von 
68% bei Latenzzeiten von 10-15 lahren 23. 

Unsicher ist auch, ob der Weg zur Dysplasie regel
maBig iiber die Metaplasie fuhrt. Die sicherste Bezie
hung wird zum Plattenepithelkarzinom angenommen. 
Die zytologische Abgrenzbarkeit zwischen invasivem 
und in-situ-Karzinom wird von den meisten Untersu
chern verneint. 

Mikroinvasives Karzinom (I(D-O M-8076/3). Die be
ginnende Phase der karzinomatosen Invasion wird als 
mikroinvasives Karzinom bezeichnet. Dieser Vorgang 
spielt sich meist im Bereich der Spitzen der oft tieJge
zogenen und in ein EntZiindungsJeld vorgeschobenen 
RetezapJen des Carcinoma in situ ab (Abb. 6.52 d). 
Dabei lagert sich oft ein Saum starker dysplastischer 
Zellen an die Papillen an, in deren Bereich die Basal
membran aufgesplittert, zerstOrt und durchbrochen ist. 

Das Carcinoma in situ kann vom Obeifliichenepi
thel, aber auch von den bronchialen Schleimdriisen 
ausgehen. In letzterem Faile kann es schon tief in der 



Bronchialschleimhaut, ggf. auBerhalb der Knorpelzo
ne in tiefliegenden Drusen zur invasiven Karzinom
entwicklung kommen, ohne daB eine friihzeitige Lich
tungsobstruktion mit entsprechender Symptomatik er
folgt. 

Die sog. praklin ische phase. Zwischen y. pia Icn 
und dem arclOoma in Ilu ( IS) kann klini ch i. 
lum manifcslcn Karlinom ine langere Pha de 
okku/ten. d. h. nur 1}1 I gi ch na h\i ci aren Kar
lin m. T) IIcgcn. ie bioptil( he Diaglll/o. e de.\ 

arrinolllll ill litll wirft filr dell KlimA r s lIn:er
Irlegelllie Iherapellll.lche Prob/ell/e auf. w II derar
lig Y, rand rungcll ci Br n hmlkarLin mcn gc
hiiuft 'i etwa 30 0 c auhrelcn und di kanin
malo. e /lIlmiOIl am htiufig. lcn in IIbseglllelll
und egmellfbrollcl!i II crr Igt. w~ihrcnd di III -.~i

III -Kolllp(lIIeme weiler pm imll/ ill Lapp II/noll
chien I kali i Ii is! ' . 

Bosartige epithelia Ie Tumoren 

Bronchialkarzinom (ICD-O M-8250/3) 

Epidemiologie. Der rasante Anstieg der Erkrankungs
zahlen seit der Jahrhundertwende hat das Bronchial
karzinom zum haufigsten bosartigen Tumor der Man
ner und einem noch zunehmend haufiger werdenden 
Tumor der Frauen werden lassen. 
• Mortalitiitsstatistik: Aile Statistiken zeigen diesen 

Anstieg, der z. B. nach dem Connecticut Tumor 
Registry von 1935-1974 eine Zunahme auf das 
8fache fur Manner und das 5fache fur Frauen mit 
20,80/0 bzw. 5,40/0 aller Tumortodesfalle aus
machte 23. Dabei zeigen Obduktionsstatistiken mit 
hoher Obduktionsrate immer noch eine erhebliche 
Abweichung von den offiziellen Statistiken 88 und 
eine erhebliche Anzahl klinisch unbekannter Karzi
nome, besonders in Kliniken ohne pneumologische 
Spezialabteilung 38. 

• Geographische Besonderheiten: Es werden erhebli
che geographische Unterschiede beobachtet, schon 
in der Nord-Siidverbreitung der Europaischen Ge
meinschaft 90. 1m WeltmaBstab schwanken die al
tersbereinigten Sterbedaten von 81,9/100000 in 
Schottland, iiber 7,81100000 in Mexiko, bis 0,81 
100000 in Nigeria 102, 125. Erst in neuester Zeit 
scheint der Anstieg der Zahlen in den stark betrof
fen en Landem bei den Mannem gebremst, wah
rend er bei den Frauen noch anhalt; sichergestellt 
wurde eine erhebliche Abnahme urn bis zu 360/0 
bei Subpopulationen wie z. B. britischen Arzten, 
die das Rauchen einstellten, gegeniiber der allge
meinen mannlichen Bevolkerung 4 . 

• Alters- und Geschlechtsverteilung: Betroffen sind 
v. a, die hoheren Altersgruppen 102. 600/0 der Er
krankten sind alter als 60 Jahre, 50/0 jilnger als 40 
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Jahre; die Gruppe der 60- bis 65jahrigen hat mit 
250/0 den hochsten Anteil; im Obduktionsgut liegt 
das mittlere Sterbealter bei 63 Jahren 69. Die Zunah
me der Erkrankungen geht hauptsachlich zu Lasten 
der iiber 70jahrigen Manner 65 • Hinsichtlich der Ge
schlechtsverteilung ergeben sich erheblich vonein
ander abweichende Angaben von (4-) 6 (-16): 1 
zuungunsten der Manner; sie zeigt neuerdings eine 
rilckliiufige Tendenz. In der (alten) Bundesrepublik 
liegt der Quotient bei etwa 6,4: 1 102. Er ist im iibri
gen bei den einzelnen Karzinomsubtypen unter
schiedlich und v. a. bei den Adenokarzinomen we
sentlieh niedriger. 

Pathogenese. Es liegen heute ausreichend gesicherte 
Beweise darnr vor, daB die Karzinogenese das Resul
tat einer oder meist mehrerer genetischer Alterationen 
ist, die voneinander unabhangig eintreten und iiber
wiegend direkt oder auch indirekt die das Waehstum, 
die Proliferationsrate und die Zelldijferenzierung re
gulierenden Gene betreffen 22, 123,147. Je nach der mit 
der Karzinogenese verbundenen genetischen Funktion 
wird dabei zwischen Onkogenen, die einen positiven 
EinfluB ausiiben, und Tumorsuppressorgenen (Anti
Onkogenen) unterschieden, deren Inaktivierung zum 
Ausfall ihrer wachstumskontrollierenden und die Dif
ferenzierung fOrdemden Funktionen fiihrt. Die geneti
schen Veranderungen, die in Punktmutationen, Trans
lokationen und Amplijikationen, d. h. der selektiven 
Zunahme der Kopienzahl eines zellularen Onkogens, 
bestehen, konnen mit molekularbiologischen Techni
ken und z. T. auch immunhistochemisch nachgewie
sen werden. Der fortwirkende ProzeB genetischer Al
terationen erkliirt auch die gerade bei den Lungentu
moren ausgepragte morphologisehe und immunhisto
ehemisehe Heterogenitat durch wahrend der Prolifera
tion eintretende klonale Selektionen 67,84,89,93. Dariiber 
hinaus verspricht der Nachweis bestimmter geneti
scher Alterationen bzw. daraus resultierender abnor
mer Genprodukte prognostische Hinweise und An
haltspunkte fur eine optimale Therapie 35,49,62,84, 111 , 130 

Die derzeit bekannten Veranderungen von Onkogenen 
bzw. Tumorsuppressorgenen sind in den Tabellen 6.11 
u. 6.12 aufgefuhrt; die zelluHire Lokalisation wichti
ger Onkogen- und Tumorsuppressorgenprodukte ist in 
der Abb. 6.54 schematisch dargestellt. 1m einzelnen 
sind auch Beziehungen der in den Tabellen zusam
mengefaBten Genveranderungen zu bestimmten Tu
mortypen und ggf. die prognostisehe Bedeutung ihres 
Naehweises bzw. des Naehweises ihrer Genprodukte 
angefuhrt. Manche dieser Veranderungen treten auch 
schon praneoplastisch bei Dysplasien auf. Die Unter
suchungen zur molekularen Genetik b6sartiger Tumo
ren befinden sich in raschem Fortschreiten CUber
sichten zum derzeitigen Kenntnisstand 1994 l> 
22,35,36.63,98, 111). 1mmunhistoehemische Veifahren werden 
nach Entwicklung entsprechender Antikorper zuneh
mend Eingang in die Routinediagnostik finden. Be
kannt sind z. B.: 
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Tabelle 6.11. Ubersicht der Onkogenveriinderungen in Lungentumoren. (Aus Wiethege et al. 147) 

Onkogen "Name" Proteinmasse Chromosom Genetische Tumortyp Verlaufbei 
[kDA] a Alteration positivem Be-

fundIPrognose 

ras-Familie (Murine) "rat Punktmutation Adenokarzinom negativ 
sarcoma" 
Virus = MuSV 

N-ras Neuroblastoma 21 Ip13 

H-ras Harvey-MuSV 21 IIp15.5 

K-ras Krrsten-MuSV 21 l2pI2.1 

erb B-1 (EGFR) Erthroblastosis gp 170 7p13-pI2 Uberexpression Plattenepithelkar- negativ 
Virus (GenamplifIka- zinom 
("Epidermal tion) 
growth factors re-
ceptor") 

erb b-2 (HER 2) Erythroblastosis gp 185 17q21-q22 Uberexpression Adenokarzinom negativ 
Virus (mRNA-Stabilisie-

rung) 

myc-Familie Uberexpression Kleinzellige negativ 
(GenamplifIka- Karzihome 
tion) 

c-myc Myelocytomatosis pp 64/pp 67 8q24 
Virus 

N-myc "neuroblastoma" pp 66 2p24.1 

L-myc "small cell lung pp 60/pp 66/ Ip32 
carcinoma" pp 68 

raf-l Rappfibro- pp 74-pp 78 3p25 Uberexpression Nichtkleinzellige 
sarcoma (?) (AmplifIkation) und kleinzellige 

DeletionITranslo- Karzinome klein-
kation zellige Karzinome 

fos "Finkel osteosar- pp 52/pp 62 14q24.3 Uberexpression Nichtkleinzellige Negativ bei Plat-
coma virus" und kleinzellige tenepithelkarzi-

Karzinome nomen 

jun "avian sarcoma 39 Ip32-p31 Uberexpression Nichtkleinzellige Negativ bei Ade-
virus 17" und kleinzellige nokarzinomen 
Gpn. 17: Karzinome und Plattenepi-
,Ju nana") thelkarzinomen 

bcl-2 "B cell leukae- 28/30 18q21 Uberexpression/ Nichtkleinzellige Positiv 
mia/lymphoma Akkumulation Karzinome 

myb "avian myelo- 75/90 6q22-q23 Uberexpression Kleinzellige Kar-
blastosis virus" (GenamplifIka- zinome (nicht-

tion; mRNA- kleinzellige Karzi-
Stabilisierung) nome) 

mdm2 "murine double pp 90 12q13-q14 Uberexpression Kleinzellige Kar-
minute 2" (AmplifIkation) zinome, nicht-

kleinzellige Karzi-
nome (Bronchial-
epithel) 

CSFlR (fins) "colony stimulat- gp 150 5q33.3-34 Uberexpression Kleinzellige Kar-
ingfactor 1 (AmplifIkation/ zinome 
receptor" ("feline Mutation) 
myeloid sarcoma 
virus") 
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TabeUe 6.11 (Fortsetzung) 

Onkogen "Name" Proteinmasse Chromosom Genetische Tumortyp Verlauf bei 
[kDAl a Alteration positivem Be-

fundIPrognose 

kit "protein kinase gp l24/gp 60 4q ll--q2 1 Uberexpression KIeinzelIige Kar-
thyrosine specif- (mRNA-Stabilisie- zinome 
ic" rung) 
(?); "kitty" (?) 

met "N-methyl-N' -ni- gp 190 7q3l Uberexpression KIeinzelIige 
trosoguanidin (Ampliflkation) Karzinome 
treated human 
osteosarcoma cell 
line" (?) 

a gp = Glykoproteinlpp = Phosphoprotein 

Tabelle 6.12. Ubersicht der Tumorsuppressorgenveranderungen in Lungentumoren. (Aus Wiethege et aI . 147) 

Tumor- "Name" Proteinmasse Chromosom Genetische Tumortyp Verlauf bei positivem 
suppressorgen [kDAl a 

rb Retinoblastoma pp 105 l3q14.2 

mts J (cdk 41; 
pJ6) 

Multiple tumor 16 
suppressor 
("cyclin-dependent 
kinase-4 inhibitor"; 
Protein 16000 D) 

9p2l 

p53 Protein 53000 D pp53 17p13. l 

? ? ? 3p2l 

a pg = Glykoproteinlpp = Phosphorprotein 

• die allgemein schlechtere Prognose bei Nachweis 
des Tumorsuppressorgenproduktes p 53 84.111, 

• die schlechtere Prognose von Adenokarzinomen bei 
nachgewiesener Aktivierung des K-ras-Onko
gens 47, 130, 

• die schlechtere Prognose kleinzelliger Karzinome 
bei Amplifikation des c-myc-Gens 141, 

• und besonders bei Nachweis vermehrter Expression 
von n-myc-mRNA, verbunden mit geringerer An
sprechbarkeit auf Chemotheraple 51 • 

Atiologie. liologi. ch gewinnen in der Kanzero
gen all ' inwirkung 'n B d ulung. die zu 

chiidi/?ul/g 'n de\ '£II/elise/it'll pparme\ fLihren , 
Da Bronchialkarltn mil im wesenllichcn ein 
Pr ukl jllhalil'rler KOI- m08(!IIe. n denen iele 
ne n dem i"I/(llierellde" RClII hell der indu .. triali-
icrtcn we llichcn ZI iii . allon nl lam-

men I~ 22 . llIl III(, 

Alteration 

Gendeletion 

Gendeletion 

Punktmutation 

Deletion 

BefundIPrognose 

KIeinzellige Hauflger negativ in 
Karzinome fortgeschrittenen 

Stadien 

Nichtkleinzellige Negativ 
und kleinzellige 
Karzinome 

KIeinzellige und 
nichtkleinzellige 
Karzinome 

• Rauchen: Die Rauchgewohnheiten, speziell das in
haJative Zigarettenrauchen, spielen dabei mit Ab
stand die wichtigste Rolle. Dies wurde in unge
wohnlich zahlreichen Statistiken CObersichten 
z. B. 40.92); in denen eine Dosisabhiingigkeit, die de
mographische Ubereinstimmung zwischen Rauch
gewohnheiten und Karzinoinrate und der Riickgang 
del' Tumorhiiufigkeit bei Exrauchem nachgewiesen 
wurde 148, und auch durch positive Tierversuche 
eindeutig bewiesen. Plattenepithelkarzinome schei
nen in erster Linie mit dem Rauchen verbunden zu 
sein 23. Eine Gefahrdung durch Passivrauchen 
scheint ebenfalls zu bestehen. 

• Ionisierende Strahlung: Unter den beruflichen No
xen ist die Bedeutung ionisierender Strahlung 
durch eine hohe Radonaufnahme in Uranminen 
(loachimsthaler und Schneeberger Lungenkrebs) 
besonders lange bekannt und in den neuen Bundes
Iandem (SDAG "Wismut") von groBem prakti
schem Interesse. Diskutiert wird auch die chroni-
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@P 
~ Nukleus 

Zytoplasma 

Abb. 6.54. Schematische Darstellung der zellularen Lokalisation 
wichtiger Onk~en- und Tumorsuppressorgenprodukte. (Aus 
Wiethege et aI. 1 ) 

sche Innenraum-Radonbelastung in uranreichen 
Gegenden 146. 

• Sonstige industrielle Karzinogene: Anderen indu
striellen Karzinogenen wie Arsen, Asbest, Chrom 
und Nickel, wird an der Gesamtzahl der Tumorfalle 
nur eine relativ geringe Bedeutung beigemessen 57 • . 

Formalinexposition wird neuerdings wieder stark 
diskutiert 135. 

• Urbane Faktoren: Besonders umstritten ist die Be
deutung urbaner Faktoren, d. h. verunreinigter Luft 
in verkehrsreichen Industriegebieten. Hier scheinen 
die meisten Erkrankungsfalle durch eine Synkarzi
nogenese mit vielfach nur schwachen Karzinoge
nen herbeigefUhrt zu werden, wobei die Kombina
tion mit dem Rauchen stets besonders zu beach ten 
ist. Von Bedeutung diirften auch die unterstiitzen
den kokarzinogenen Faktoren, insbesondere die 
haufige chronische Bronchitis zu sein, wiihrend die 
ebenfalls diskutierte Virusiitiologie zweifelhaft 
bleibt. Intrapulmonale Narbenprozesse konnen die 
Karzinomentstehung begiinstigen. 

Klassifikation. KJassifikal10n folgl dem \1")1"
.\chlag cia ~ H 1 I. Ole Hdlljigkell.\(/l/gubell iJbcr 
da.. or"ommen der el">chledenen FOnTI n \ ech-

-In. wi . a. nlers hied lwi eh n Angaben 
au eincm pcmllon gut und bduktion~bcoba h
lungen wegen untel"> hiedh her 

n und damit unlel"> hi dll her pcmbilitiit der 
e hied ncn u Iypen ein R lie pie len (A 
. 5). 

Dariiber hinaus kommt es in fortgeschrittenen Tumo
ren einerseits haufiger zur EntdifJerenzierung, anderer
seits zum Auftreten neuer difJerenzierter Strukturen 
infolge progressiver Mutationen und Selektion von 
Zellklonen. Es werden im tibrigen um so mehr difJe
rente Varianten gefunden, je intensiver ein Tumor un
tersucht wird; nicht selten ergibt sich eine Klassifika
tionsdifJerenz zwischen dem Befund am Operations
priiparat bzw. bei der Obduktion und dem Ergebnis 

Blopslegul 
1989 
n - 635 

Plan n Pith I 
CA 
41 

Ad noCA 
23% 

sonshges 
5% 

Operatlonsgut 
1989 
n = 163 

__ ·r>. ••• n .. ,11 CA 

Sektlonsgut 
1988/89 
n = 107 

Pia" nep.(h I 
CA 
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Klelnzell CA 
36% 

GroOzeli CA 
7% 

sonsbges 
8% 

Abb. 6.55. Unterschiede der prozentualen Haufigkeiten der ftih
renden histologischen Tumortypen im Biopsiegut, Operationsgut 
und bei Obduktionen. (Aus Muller u. Theile96) 

einer diagnostischen Biopsie 23, was sich fUr die Wahl 
der Therapiestrategie als ungiinstig erweisen kann. 
Nur etwa 40% der Bronchialkarzinome bieten ein ein
heitliches histologisches Bild. 

Die zytologische DifJerenzierung ergibt nicht selten 
hoher difJerenzierte Formen, da die Tendenz zur Dif
ferenzierung in den oberflachlichen Tumorschichten 
hoher ist 131 . 

Ein Vergleich zwischen Angaben aus friihen Ent
wicklungsphasen 23, aus einem allgemeinen biopti
schen Untersuchungsgut 61 und nach Obduktionsbe
funden 40 macht diese Differenz deutlich (Tabelle 6.15, 
I> S.699). 

Grading, Staging, TNM-Klassifikation 
• Das Grading kennzeichnet den Differenzierungs

grad eines Tumors und hat insoweit prognostische 
Bedeutung, als die wenig differenzierten Tumoren 
in der Regel eine schlechtere Prognose haben. Es 
ist nur bei den Plattenepithel- und aziniiren und 
papilliiren Adenokarzinomen anzuwenden und um
faBt die Grade G I (hochdifJerenziert), G 2 (miij3ig 
difJerenziert) und G 3 (niedrig difJerenziert) sowie 
Gx (unbestimmbarer Grad der DifJerenzierung) . 

• Das Staging erfolgt nach dem TNM-Schema der 
UICC 134, 140 und gilt nur ftir Karzinome (Lunge all
gemein ICD= 162; nach Regionen Trachea = 162,0; 
Hauptbronchien= 162,2; Oberlappen= 162,3; Mit
tellappen= 162,4; Unterlappen= 162,5). Es ist in 
der Tabelle 6.13, die daraus abgeleitete Stadienein
teilung der U/CC in der Tabelle 6.14 zusammenge
faBt. Gegeniiber den priioperativen, aber ggf. auch 
auf das Ergebnis einer Mediastinoskopie bzw. 
bioptischen Metastasennachweis gesttitzten cTNM
Stadien, die fUr die Operabilitat entscheidend sind, 



Tabelle 6.13. Postoperative histopathologische KlassifIkation 
des Karzinoms der Atemwege (VICC 1979) 

Primiirtumor (pT) 

pTis Priiinvasives Karzinom (Carcinoma in situ) 

pTO Keine Evidenz fur einen Primiirtumor 

pTl Tumor miBt in seiner groBten Ausdehnung 3 cm 
oder weniger, ist umgeben von Lungengewebe 
oder viszeraler Pleura, ohne bronchoskopische Evi
denz einer Infiltration proximal eines Lappenbron
chus 

pT2 Tumor miBt in seiner groBten Ausdehnung mehr 
als 3 cm, oder Tumor jeglicher GroBe mit beglei
tender Ate1ektase oder obstruktiver Entziindung, 
die sich bis zum Hilus ausdehnt 

pT3 Tumor jeglicher GroBe mit direkter Ausdehnung 
auf benachbarte Strukturen, wie Thoraxwand, 
Zwerchfell oder Mediastinum, oder Tumor bei der 
Bronchoskopie weniger als 2 cm distal der Carina, 
oder Tumor verbunden mit Atelektase oder ob
struktiver Pneumonie eines ganzen Lungenfliigels, 
oder PleuraerguB 

pTX Tumor, der nicht beurteilt werden kann, oder Tu
momachweis durch maligne Zellen im bronchopul
monalen Sekret, 
oder Tumomachweis durch maligne Zellen im 
PleuraerguB, 
jedoch nicht radiographischer oder bronchoskopi
scher Tumomachweis. 

Regioniire Lymphknoten = intrathorakale Lymphknoten (PN) 

pNO Keine Evidenz fur einen Befall der regionaren 
Lymphknoten 

pNI Evidenz von peribronchialen Lymphknoten, 
undloder homolateralen Hilus-Lymphknoten, ein
schlieBlich einer direkten Ausdehnung des Primiir
tumors 

pN2 Evidenz von Lymphknoten im Mediastinum 

pNX Die Minimalerfordemisse zur Beurteilung der re
gioniiren Lymphknoten liegen nicht vor 

Femmetastasen (pM) 

pMO Keine Evidenz fur Femmetastasen 

pMl Femmetastasen vorhanden 

pMX Die Minimalerfordemisse zur Feststellung von 
Femmetastasen liegen nicht vor 

Anmerkung: Die Kategorie pM kann wie folgt spezifiziert wer
den: 

Lunge: PUL 

Knochen: OSS 

Leber: REP 

Gehirn: BRA 

Knochenmark: MAR 

Pleura: PLE 

Haut: SKI 

Augen: EYE 

Andere: OTH 
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Tabelle 6.14. Stadieneinteilung des Bronchialkarzinoms (DICC 
1979) 

Okkultes Karzinom pTX pNO pMO 

Stadium 1a pTl pNO pMO 
pT2 pNO pMO 

Stadium lb pTO,pTl pNI pMO 

Stadium II pT2 pNI pMO 

Stadium ill pT3 pNO, pNI pMO 
Jedes pT pN2 pMO 

Stadium IV Jedes pT Jedes pN pMl 

wird anhand des Operationspdiparates das auf die 
gleichen Kriterein gestiitzte, z. T. aber genauere 
postoperative pTNM-Stadium ennittelt. Nach der 
TumorgroBe (T) fallen etwa 50% der operierten 
Tumoren in die Groj3enklasse pT2. Es ist besonde
re Sorgfalt auf den Nachweis lymphogener Meta
stasen (pN-Klasse) zu verwenden, die besondere 
prognostische Bedeutung haben 70. 

• Die regioniiren Lymphknoten liegen intrapulmonal
peribronchial und ipsilateral im Hilus (N 1); dabei 
scheint hinsichtlich der Prognose noch eine Diffe
renz zwischen dem Befall nur der intrapulmonalen
peribronchialen Lymphknoten (N 1 p) oder auch 
der extrapulmonal-ipsilateralen Hiluslymphknoten 
(N 1 h) zu bestehen. Die Bifurkationslymphknoten 
stellen die Kreuzungsstelle filr die kontralaterale 
Lymphknotenmetastasierung (N 2) dar, die beson
ders intensiv bei den Tumoren des linken Lungen
unterlappens einzutreten pfiegt 22, 54,95 (Abb. 6.56). 
Zwischen dem klinisch, auch computertomogra
phisch ennittelten cN-Stadium und dem pN-Be
fund ergeben sich oft Abweichungen. Das pN-Sta
dium liegt haufig urn einen Grad hoher. Smnit ist 
die Mediastinoskopie zum praoperativen Nachweis 
von Lymphknotenmetastasen weiterhin von groj3er 
Bedeutung. 
Bei den kleinzelligen Karzinomen wird wegen der 
im Zeitpunkt der Diagnose meist schon fortgeschrit
tenen Metastasierung oft auf ein priioperatives Sta
ging verzichtet und lediglich nach "limited" (auf 
eine Thoraxseite begrenzt) und "extensive disease" 
eingeteilt. ledoch wird nach abgeschlossener Che
motherapie ein sog. Re-Staging nach den oben ange
filhrten Kriterien vorgenommen, urn die evtl. Indika
tion zu einer sekundaren kurativen Operation zu be
stimmen. In so1chen Fallen kann am Operationspra
parat ein Regressionsgrading R durchgefilhrt wer
den, wobei Grad 1 keine oder nur geringfilgige, 
Grad 2 eine inkomplette und Grad 3 eine komplette 
Tumorregression ohne noch nachweisbares Tumor
gewebe kennzeichnet. Typische therapieinduzierte 
Tumomekrosen sind von einem Schaumzellsaum 
und einem vaskularisierten Granulationsgewebe 
umgeben, sie entwickeln eine randliche Fibrosie-
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Abb. 6.56. Metastasenwege der Lungenkarzinome in die thora-· 
kalen und zervikalen Lymphknoten in Abhangigkeit vom Sitz 
des Primiirtumors. A reehter Ober- und Mittellappen; B reehter 
Unterlappen ; Clinker Oberlappen; D linker Unterlappen. (Aus 
M iiller et al. 95) 

Spontane 
Tumorregresslon 

abhangig von der TumorgrOl3e 

zentrale Nekrosen 

zenlrale Vemarbung 

Therapeuhsch induzierte 
Tumorregresslon 

zusA\zliche Nekrosen 
In der Tumorperiphene 

I 
I ~ 

I Vemarbung 
der 
Tumor
penphene 

Intensive Vemarbung 
in ehemaligen Tumorgebleten 

Abb. 6.57. Schema wesentlicher lichtmikroskopiseh naehweis
barer Veranderungen bei spontaner (links) und therapieinduzier
ter (rechts) Tumorregression kleinzelliger Bronehialkarzinome. 
(Aus Miiller et al. 95) 

rung 95 (Abb. 6.57); sie konnen schlieBlich in weit
gehend unspezifischer Vernarbung enden. 
Bei Obduktionen laBt sich durch von der iiblichen 
Sektionstechnik abweichende Horizontalschnitte 
durch das Mediastinum ein besonders guter 

Uberblick ilber die mediastinale Lymphknotenme
tastasierung und eine direkte Vergleichsmoglichkeit 
mit Computertomogrammen gewinnen (Abb. 6.58). 
In der Klinik wird haufig noch eine weitere, auf 
klinische Allgemeindaten, insbesondere Allgemein
und Kraftezustand des Patienten gestiitzte Eintei
lung von prognostischer Relevanz (z. B. Karnofsky
Index) angewendet. Neuerdings wird ein auf Sym
ptome, Allgemeinzustand und Ko-Morbiditatsfakto
ren gestiltzter CSS-("clinical severity staging syn
drom") Index propagiert, dem Gleichwertigkeit mit 
dem TNM-System beigemessen wird, mit dem er 
kombiniert angewendet werden sollte 44. 

Morphologie, Wuchsformen, Lokalisation 25,53,55,92 

(Abb. 6.59 a-f). Bronchialkarzinome sind nach Ob
duktionsbeobachtungen in der rechten Lunge etwas 
hiiufiger (54,3 gegeniiber 45,7%) entwickelt und be
fallen bevorzugt die Oberlappen (rechts 25,6, links 
30%), weniger die Unterlappen (15,4 bzw. 15,7%) 
und den rechten Mittellappen (13,3%) . 
• Zentrale (indermediiire) Karzinome: Es ilberwiegt 

der zentrale bzw. intermediare Sitz mit etwa 70%. 
Ausgangspunkt sind dabei v. a. die Teilungsstellen 
der Segment- und Subsegmentbronchien, seltener 
die Lappen- oder Hauptbronchien. 
Die zentralen Tumoren filhren friih zu Ulzeratio
nen in der Schleimhaut mit der Folge initialer Blu
tungen und der Exfoliation von Tumorzellen. Sie 
liegen meist in bronchoskopisch gut einsehbarem 
Bereich. Bronchusstenosen filhren zu nachgeschal
teter Atelektase und Pneumonie. Die weitere Aus
breitung erfolgt kontinuierlich hiluswarts, intra
bronchial in polyposer Form und lymphogen in der 
Bronchialwand sowohl hilipetal zur Trachea als 
auch hilifugal in das zugehorige Lungengewebe. 
Einbriiche in den Herzbeutel konnen eine Tumor
perikarditis zur Folge haben. Ausgedehnter ge
schwiiriger Zerfall, etwa auch im Zuge der Thera
pie, kann zu tadlicher Verblutung aus arrodierten 
Pulmonalarterien filhren. 

• Periphere Karzinome werden in 20-30% gefunden 
und stellen sich oft in Rundherdform dar, ohne daB 
eine sidiere Beziehung zu einem bestimmten gro
Beren Bronchus nachgewiesen werden kann. Auch 
die Narbenkarzinome sind in der Regel peripher 
entwickelt. 
Die peripheren Tumoren bleiben liinger asympto
matisch und wachsen im allgemeinen auch langsa
mer. Der Tumor breitet sich ofter intraalveolar
pneumonisch aus. In groBen Tumoren konnen sich 
zentrale Nekrosen, ggf. Kavemisierungen entwik
keln. Es kommt aber auch zentrale Vernarbung 
vor, die eine Abgrenzung gegeniiber Narbenkarzi
nomen erschwert, die sich urn alte, Z. B. tuberkulO
se oder silikotische Narben oder Schwielenherde 
entwickeln und iiberwiegend Adenokarzinome sind. 
Subpleural entwickelte periphere Karzinome, die 
die Pleura durchbrechen und durch die Thorax-



Abb. 6.58a,b. Horizontal
schnitte durch das Mediasti
num bei mas siver paratra
chealer. paraaortaler und pa
ra6sophagealer Metastasie
rung eines intermediliren 
Bronchialkarzinoms des rech
ten Oberiappens eines 
6ljahrigen Mannes. a Blick 
von kaudal in die Aorta as
cendens (Aa) und descendens 
(Ad); b Blick von kranial in 
den Aortenbogen (A) und die 
supraaortalen GefaBabgiinge 
mit uber 20 ipsi- und kontra
lateralen Metastasenherden. 
(A us Muller et al. 95) 

wand in den axilliiren und supraklavikularen Raum 
vorwachsen, werden zu dem sog. Pancoast-Typ ge
rechnet. Bei der sog. pseudomesotheliomatosen 
WuchsJorm 59. 87 breitet sich der Tumor nahezu aus
schlieBlich in der Pleura aus. Die Differentialdia
gnose zum malignen Pleuramesotheliom kann au
Berst schwierig sein (I> Kap. Pleura). Pleuraer
giisse treten als Folge einer Serosareizung oft 
schon auf, wenn der Tumor ortlich die Pleura er
reicht; eine positive Zytologie ist dagegen meist 
erst bei ausgedehnter Pleuritis carcinomatosa zu er
warten. 

• Am seltensten ist die intraalveolar-pneumonische 
Form mit 2-3%, deren Infiltrate ganze Lungenlap
pen ausfullen konnen. Hier dorninieren Adenokar
zinome, V. a. das bronchiolo-alveolare Karzinom. 
Bei allen rundherdartigen peripheren Karzinomen 
stellt sich die Frage der Abgrenzung gegenuber 
Metastasen. 
Die WuchsJormen sind nur locker mit dem histolo
gischen Subtyp korreliert. Sie haben insgesamt Be
deutung fur die Diagnostik, Komplikationen, Indi
kation zur operativen Therapie und Prognose. 

Histologische Klassifikation. Untersuchungen aus 
zahlreichen Stellen operierter Tumoren, wie sie von 
verschiedenen Protokollen von MuIticenter-Studien 
gefordert werden und in begrenzterem Umfang auch 
fur die Routinediagnostik zu empfehlen sind, sowie 
insbesondere die Fortschritte immunhistochernischer, 
elektronenrnikroskopischer und molekularbiologischer 
Forschungen des letzten lahrzehnts haben eine ausge
pragte Heterogenitat der Lungenkarzinome erwiesen. 
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Differenzen zwischen der Typdiagnostik an den oft 
sehr kleinen bioptischen Proben und den spateren 
Operationspraparaten haben von klinischer Seite sogar 
dazu gefuhrt, von einem "diagnostischen Fiasko" zu 
sprechen 120. Dennoch wird nach allgemeiner Verein
barung die Tumortypisierung gemaB der KlassifIkati
on der WHO auf die ausschlieBlich lichtrnikrosko
pisch zu erhebenden Befunde gestiitzt. Es liegt in der 
N atur der Tumoren, daB das Tumorgrading und ggf. 
die Ermittlung weiterer auf immunhistochernische, zy
tometrische und molekularbiologische Methoden ge
stiitzter sog. Prognosefaktoren 22,32,35,89,96, 126, in einzel-
nen Fallen sogar die for die therapeutische Weichen
stellung wichtige DifJerenzierung zwischen kleinzelli
gen und nichtkleinzelligen Karzinomen bei der Unter
suchung kleiner Biopsien mit einem UnsicherheitsJak
tor belastet bleiben wird. Die normale Vielfalt der 
Epithelien 'in der Lunge - zilientragende und schleim
bildende Zylinderzellen, Clara-Zellen, Basalzellen, 
neuroendokrine Zellen des APUD-Systems, surfak
tantproduzierende Pneumozyten des Typ II - mag 
eine Ursache der in Lungentumoren besonders ausge
pragten Heterogenitat sein. 
Nach histologischen Kriterien werden unterschieden 
(Abb, 6.60 a--d): 
• Plattenepithelkarzinome (ICD-O M-8070/3): Sie bil

den je nach Differenzierungsgrad epiderrnisahnli
che Epithelkomplexe, ofter als typisch geItende 
ZwiebelschalenJormationen; vielfach sind Interzel
lularbriicken nachweisbar (GriinfIIter), Die rnittlere 
KemgroBe liegt bei 9, die ZetlgroBe urn 14 /Jm, 
Charakteristisch sind Keratinbestandteile bis hin 
zur Bildung konzentrisch geschichteter Hornper-
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Abb. 6.S9a-f. Bronchialkarzinom, Wuchs- und Ausbreitungsfor
men. a Fortgeschrittenes Karzinom mit Einbruch in die Pleura 
(P) (Panocast-Typ). b Zentrales Karzinom (K) mit peripherer 
Ausbreitung (A) und poststenotischer Pneumonie (P). c Ulzerier
tes zentrales Karzinom des Unterlappenbronchus mit Ausbrei
tung auf den Hauptbronchus. d Bronchiolo-alveoHires Karzinom 

in pneumonieartiger Ausbreitung und unscharf begrenzten 
"wolkigen" Herden. e Lymphangiosis carcinomatosa (helle 
Streifen und Flecken) in der Schleimhaut des Hauptbronchus bis 
zur Hauptkarina. f Peripheres Karzinom der Lungenspitze im 
Bereich von Silikoseknotchen (Narbenkarzinom). Einbruch in 
die Pleura (P) 



TabeUe 6.15. Haufigkeit der SUbtypen des Bronchialkarzinoms 
im Vergleich zwischen Wher klinischer Diagnose A 21, einem 
groBeren bioptischen Untersuchungsgut B 48 und Obduktionsbe
funden 32 

A 
(approxi
mativ) 

B C 

Plattenepitheikarzinom 
hoch differenziert 
miiBig differenziert 
niedrig differenziert 

40% 36,3% 38,2% 
6 16,0 

18 
16 22,2 

Kleinzelliges Karzinom 20% 21,3% 40,4% 
lymphozytenahnlich ("oat cell") 3 
intermediarer Typ 14 
Kombinationsform 3 

Adenokarzinom 20% 15,4% 6,7% 
hoch differenziert 6 
miiBig differenziert 5 
niedrig differenziert 6 
bronchioloalveolar 3 0,4 

GroBzelliges Karzinom 20% 7,6% 14,3% 
undifferenziert 19 
adenosquamos 1 

Aile Kombinationsformen 12,3% 

Maligne Pleuramesotheliome 7,1% 

len; minimale Mengen an intrazelluHirem Muzin 
schlieBen die Diagnose nieht aus. Die Tumorzellen 
reagieren immunhistochemisch mit Zytokeratinanti
korpem; eine Dominanz der plattenepitheltypi
schen Keratine (CK5 und 6) ist charakteristisch. 

• Adenokarzinome (ICD-O M-8140/3) bilden atypische 
driisige Strukturen in tubuliirer, azinarer oder pa
pillarer Wuchsform und entwiekeln sieh haufiger 
peripher. Histochemisch sind Schleimsubstanzen 
oder Sekretvakuolen, vereinzelt auch Psammomkor
perchen, nachweisbar. Die mittlere Kemgr6Be liegt 
bei 8,5, die Zellgr6Be urn 13,2 11m. Auch bier wer
den nach den zellulliren und geweblichen Merkma
len 3 Dif.{erenzierungsgrade (dazu Gx) unterschie
den, die recht gut mit deutlich unterschiedlichen 
Uberlebenszeiten korrelieren. Herdformig platten
epithelial dif.{erenzierte Zellinseln findet man etwa 
in der Hi.ilfte der Hille, noch haufiger polymorphe 
Strukturen und Riesenzellen. Der immunhistoche
mische CEA-Nachweis fallt im einzelnen inkon
stant, quantitativ und qualitativ unterschiedlich aus. 
Elektronenmikroskopisch sind mukosekretorische 
Granula, Sekretvakuolen, ein kriiftig entwickeltes 
rauhes endoplasmatisches Retikulum und Mikrovilli 
der Zytoplasmamembranen nachweisbar; besondere 
Hinweise geben apikale Sekretvakuolen auf die 
Herkunft von Clarazellen und der Nachweis von 
Lamellenk6rperchen im Zytoplasma auf Zusam
menhange mit den Pneumozyten. Molekularbiolo-
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gisch scheinen K-, N- und H-ras-Onkogene eine 
besondere Rolle zu spielen, wobei der Nachweis 
einer Aktivierung des K-ras-Onkogens auf eine 
schlechte Prognose hinweisen solf6,35. 

Diagnostische Schwierigkeiten bestehen 6fter in 
der Abgrenzung primarer Tumoren gegeniiber Me
tastasen extrapulmonaler Adenokarzinome. Die 
Neigung zu friihzeitiger GefaBinvasion filhrt leicht 
zu ausgedehnten zentralen Nekrosen, die in Ver
narbung iibergehen und zur Fehldiagnose von Nar
benkarzinomen ([> S. 696) filhren k6nnen. Sie er
klm auch die verhiiltnismiiBig schlechte Prognose 
durch Jriihzeitige extrathorakale Metastasierung, 
bevorzugt von Himmetastasen. 
Die WHO-Klassifikation erkennt neben dem azina
ren und dem papillaren Typus der Adenokarzinome 
noch die soliden schleimbildenden und die bronchio
loalveolaren Adenokarzinome als Subtypen an. 

• Die soliden schleimbildenden Adenokarzinome 
(ICD-O M-848113) sind in soliden Verbanden wach
sende niedrig differenzierte Tumoren, deren Ab
grenzung gegeniiber anderen niedrig differenzier
ten, ggf. auch groBzelligen Karzinomen schwierig 
sein kann. Der obligatorische Nachweis intrazellu
larer Schleimbildung ist mit der Muzinfarbung zu 
filhren, weil sauere Mukopolysaccharide im Stroma 
vieler Tumoren vorkommen. Die Tumorzellen ha
ben oft groBe Keme mit prominenten Nukleolen. 

• Die bronchioloalveolaren Karzinome, auch sog. Al
veolarzellkarzinome (lCD-O M-8250/3) bilden Bander 
zylindrischer Tumorzellen, die auf den Wanden 
praexistenter Alveolargebiete wachsen (Abb. 
6.60 d). Da dabei auch pseudopapillare Wucherun
gen in die Alveolarraume vorkommen, k6nnen sich 
Uberschneidungen mit den peripheren papillliren 
Adenokarzinomen ergeben, auch bestehen differen
tialdiagnostische Schwierigkeiten bei der Abgren
zung gegeniiber metastatischen Alveolarkarzinosen, 
wie sie bei Mikrokarzinomen Z. B. des Magens oder 
des Pankreas vorkommen. Die bronchioloalveola
ren Karzinome mit Schleimbildung breiten sich 
meist schneller aus als die Tumoren, die von ver
mutlich den Clara-Zellen nahestehenden hochzy
lindriscHen, nichtschleimbildenden Zellen gebildet 
werden. 
Diskutiert wird das Vorkommen einer (gutartigen) 
Variante als Alveolarzelladenom 128, ggf. mit Bezie
hungen zum "sklerosierenden Angiom" ([> 
S.685). 

• Die groj3zelligen Karzinome (ICD-O M-8012/3) wer
den von der WHO-Klassifikation noch als eigen
stiindiger Typ gefiihrt, obwohl es zunehmend wahr
scheinlicher wird, daB es sieh urn Varianten einer
seits von Adenokarzinomen, andererseits in gerin
gerem Ausmaj3 von Plattenepithelkarzinomen han
delt. Sie breiten sieh in soliden Verbanden aus und 
werden von vorwiegend groBkemigen, zytoplasma
reichen Zellen gebildet, die Ubergange zu mehrker
nigen Riesenzellen und Zylinderzellen aufweisen. 
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Abb. 6.60a-<l. Bronchialkarzinom, histologische Formen. 
a Hochdifferenziertes nicht-verhomendes Plattenepithelkarzinom 
mit intraalveoHfrer "pneumonischer" Ausbreitung. H.E. 150: I. 
b Kleinzelliges anaplastisches Karzinom ("oat-cell Typ"). H.E. 

Die Tumoren sind mitosenreich und weisen haufig 
Nekrosen und Blutungen auf. Ais Subtypen gelten 
die sehr polymorphe riesenzellige Variante und das 
seltene hellzellige Karzinom mit groBen Zellen und 
hellem oder schaumigem Zytoplasma, das ggf. 
schwierig gegen Metastasen von hypemephroiden 
Nierenkarzinomen abzugrenzen ist. 
Die Tumoren sollten bei deutlich nachweisbarer 
Schleimbildung besser als solide schleimbildende 
Adenokarzinome gefUhrt werden, wahrend der Be
fund von Interzellularbriicken auf einen plattenepi
thelialen Zusammenhang hinweist. Immunhistoche
misch ergeben sich hinweisende Unterschiede hin
sichtlich der Reaktionen auf Zytoskelettproteine 
(Keratin), des epithelial en Membranantigens 
(EMA) und des karzinoembryonalen Antigens 
(CEA); auch neuroendokrine Dijferenzierungen 
kommen vor, die eine besonders schlechte Pro
gnose anzeigen 86. 108. 128. 1m tibrigen sind bei ausgie
bigen Untersuchungen an Operations- bzw. Obduk
tionspraparaten von Adeno- oder Plattenepithelkar
zinomen keineswegs selten groBzelJige Areale zu 
finden, was ebenfalls auf die genannten Zusam
menhange hinweist. 

150:1. c Polymorphes, teilweise groB- und hellzelliges Karzi
nom. H.E. 120:1. d Bronchiolo-alveoHires Karzinom von hohem 
Differenzierungsgrad mit Austapezierung der Alveolarwande 
und Schleimbildung. H.E. 120: 1 

• Die kleinzelligen Karzinome (ICD-O M-8041/3) kom
men in verschiedenen Formen und z. T. auch in 
Verbindung mit den tibrigen nichtkleinzelligen Ty
pen vor. Sie entwickeln sich bevorzugt zentral, oft 
manschettenfOrmig peribronchial und perivasal. 
Ihr hohes Wachstumstempo (mittlere Tumorverdop
pelungszeit urn 55 Tage) bedingt eine besonders 
schlechte Prognose und ftihrt dazu, daB im Zeit
punkt del' Diagnose oft bereits eine ausgedehnte 
Metastasierung besteht (" extensive disease" ~ 
S.695); hierzu gehoren auch die sog. Mikrokarzi
nome, bei denen der Primartumor oft erst nach aus
dauemder Suche gefunden werden kann. Anderer
seits reagieren die kieinzelligen Karzinome haufig 
gut auf eine Chemotherapie und ggf. Bestrahlung, 
so daB es zu weitgehenden Remissionen kommen 
kann, die unter Umstanden eine angeschlossene 
Resektionsbehandlung "im zweiten Zuge" nach ei
nem Re-Staging moglich machen. Diese Besonder
heiten gegentiber allen nicht-kleinzelligen Tumoren 
machen eine korrekte histologische Typdiagnose so 
wichtig, weil fUr die Klinik darnit eine entscheiden
de therapeutische Weiche gestellt wird. 



Unter den Subtypen, die sich tibrigens hinsichtlich 
ihres klinischen Verhaltens nicht wesentlieh unter
scheiden, ist der histologisch lymphozytenahnliche 

Oat-cell-Typ (ICD-O M-8042/3) der haufigste. Die 
eiformigen, ziernlich monomorphen Zellen sind 
mit im Mittel 9 J.lm Zelldurchmesser und 6-
8 J.lm Kemdurchmesser grofJer als Lymphozyten. 
Sie haben hyperchromatische Keme ohne deutli
che Nukleolen und nur spiirliches Zytoplasma 
und liegen in lockeren Haufen, konnen aber 
auch bandformige Anordnungen oder Pseudoro
setten urn GefaBe bilden. Ein Grading wird 
nicht durchgefiihrt. Die Diagnose sollte auf
rechterhalten werden, auch wenn gelegentlich 
grofJere Zellen, vereinzelte Tubuli oder geringe 
Mengen muzinartiger Substanzen vorkommen. 
Bei dem sog. intermediiiren Typ (lCD-O M-8044/3) 

liegen Zellen mit iihnlicher Kemstruktur, aber 
reichlicherem Zytoplasma und insgesamt grofJe
rer UnregelmiifJigkeit vor; zwischen fusiformen 
und polygonalen Formen wird nieht mehr unter
schieden. Bei etwa 20% der Kleinzeller kann 
man ausgedehntere plattenepitheliale oder ade
noide Abschnitte finden; es liegt dann der sog. 
kombinierte Haferkomzelltyp vor. 

Histogenetisch bestehen enge Beziehungen zu den 
endokrinen Zellen vom Kultschitzky-Typ (APUD
System) und damit zu den Karzinoiden (I> S.702), 
so daB die kleinzelligen Karzinome als eine beson
ders maligne Variante der neuroendokrinen Tumo
ren gewertet werden. In tiber 90% der Zellen kon
nen elektronenmikroskopisch neurosekretorische 
Granula nachgewiesen werden. Klinisch ist die ho
he Potenz zur ektopischen Hormonbildung (para
neoplastische Syndrome I> Bd. 4) bemerkenswert; 
auch immunhistochemisch konnen hormoniihnliche 
Substanzen nachgewiesen werden. Ftir die prakti
sche Diagnostik spielt die Reaktion auf neuronspe
zifische Enolase (NSE) neben den allgemeinen Epi
thelmarkem eine wichtige Rolle 22,84,89, wenn sie 
auch nieht fUr das kleinzellige Karzinom absolut 
spezifisch ist. Gleiehzeitig nachweisbare Muzinsub
stanzen kennzeiehnen einen amphikrinen Uber
gangstyp zu den Adenokarzinomen. 

Metastasierung. Die MetastasierungsJrequenz der 
Bronchialkarzinome ist allgemein sehr hoch, auch bei 
scheinbar noch lokalisierten Tumoren 23. Die hohe Ge
samtsterblichkeit der Bronchialkarzinompatienten 
wird im wesentlichen hierdurch bedingt. Auffallig ist 
eine verhiiltnismaBig geringe Rate primarer Lungen
metastasen (~ mediastinale Lymphknoten, ~ Venen
einbruch, ~ Lunge); diese treten vielmehr in erhebli
chern Umfange erst als terti are Metastasen bei ausge
dehnter viszeraler Metastasierung auf. Bei den zentra
len Tumoren ist die direkte Ausbreitung in das Medi
astinum, auf den Osophagus lInd Herzbeutel dagegen 
recht haufig. Oft sind die Metastasen zum Zeitpunkt 
der Operation nicht bekannt. So konnten bei primar 

Tumoren 701 

scheinbar kurativ operierten Patienten, die innerhalb 
eines Monats nach der Operation starben, bei der Ob
duktion Femmetastasen in 17% der Falle von Platte
nepithelkarzinom und 63% der Fiille von kleinzelli
gem Karzinom, insgesamt bei 24%, und lokale Tu
morreste bei 35% nachgewiesen werden 83. Ein ausge
sprochener Organotropismus liegt nicht vor. Leber, 
Skelett, Nebennieren, ZNS und Nieren sind besonders 
haufig befallen 70,97. 

Immunologischer Status. Die lymphozytiire Infiltrati
on des Tumorstromas, besonders auch die randlichen 
Abgrenzungen peripherer Karzinome, kann sehr un
terschiedlich ausgebildet sein und einen gewissen 
Hinweis auf eine ortliche immunologische Abwehrre
aktion geben. Nicht selten wird auch eine sarkoidiihn
liche Reaktion in Lymphknoten des AbfluBgebietes 
gefunden; auch wird auf das Auftreten von Langer
hans-Zellen im Tumorstroma geachtet. Die Beziehun
gen sind aber noch weitgehend ungeklart 78, 82, 110,124. 

Versuche einer positiven therapeutischen Beein
flussung durch unspezifische Immunstimulation 
(BCG, Corynebacterium parvum) blieben ohne Er
folg. 

Paraneoplastische Syndrome bei Lungentumoren. 
Bronchialkarzinome haben eine groBe Potenz zur ek
topischen Hormonbildung, besonders nahezu aller 
Peptidhormone. Etwa 10% aller Tumoren sind aktiv, 
manche bilden mehrere Hormone 23. Am haufigsten 
wird ACTH gebildet. 

Parathormon wird fast ausschlieBlich von Platten
epithelkarzinomen gebildet, Serotonin und melanozy
tenstimulierendes Hormon kommen nur bei kleinzelli
gen Karzinomen vor, auch Kalzitonin und antidiureti
sches Hormon werden fast nur von diesem Tumortyp 
gebildet. Humanes Choriongonadotropin und Wachs
tumshormon sind weniger an bestimmte Formen ge
bunden. 

Endokrine Storungen und paraneoplastische Syn
drome wurden bei bis zu 12% der Lungenkarzinom
patienten beobachtet 4,1l3. Unter den endokrinologi
schen Storungen kommt das Cushing-Syndrom, Z. T. 
nur unvollstandig, am haufigsten vor; beobachtet wer
den weiterhin Folgen einer Produktion von Antidiure
tin, Hyperkalziimiesyndrome, Hypoglykiimie, Akrome
galie, Gyniikomastie, Hyperthyreoidismus und ver
mehrte Hautpigmentation (u. a. Acanthosis nigricans.) 
StOrungen der Blutgerinnung liegen der Thrombo
phlebitis migrans zugrunde. Neuromyopathie, zerebel
liire Degeneration, peptische Ulzera und Trommel
schlegelfinger sind andere Erscheinungen, die auf die 
Bildung physiologisch aktiver (Kallikrein, Serotonin 
u. a.) und immunologisch aktiver Substanzen zurUck
gefUhrt werden konnen 100. Das volle typische Karzi
noidsyndrom ist bei den Lungentumoren aber selten. 



702 Tiefe Luftwege und Lungen 

Karzinoidtumoren (ICD-O M-8240/3) 

Definit ion. Karlin id unler, h'iden iell in ihrem 
klini h n erhahcn \ion d n KarLin men. D1 

harf' Trcnnung v n dl s nisI aber nur dlllgl 
gUllig. ie \ crden hcutc al Kar/llo/tle lIieclrigl'lI 
MlIliglllliit~gr(J(le.\ ange. h n und tchen Inlt (reo 
Imi ) gutartlgcm erhalten am nfang einer Rei
h v n in 11 nllcrung n n uroendokrin r Tum 0 

ren, di • bi. lum kleinlcllig n Kafllll m relcht 142. 

Epidemiologie, Atiologie. Karzinoidtumoren sind mit 
1-2% aller Tumoren relativ selten und treten in nahe
zu allen Altersgruppen bei beiden Geschlechtem etwa 
gleich haufig auf23. 25.55.92. Das mittlere Lebensalter der 
Tumortrager von knapp tiber 40 Jahren liegt deutlich 
niedriger als bei den Bronchialkarzinomen. 

Es besteht keine Beziehung zum Zigarettenrauchen 
oder anderen, in der A.tiologie des Bronchialkarzi
noms eine Rolle spielenden Karzinogenen. 

Histogenese. Die Zellen der Karzinoide wei sen be
sondere biochemische und ultrastrukturelle Merkmale 
auf, die sie als Tumoren des APUD- ("amine precur
sor uptake and decarboxylation system " -) Systems er
scheinen lassen 107. 114. Als Ausgangspunkt kommen 
Zellen mit den charakteristischen neurosekretorischen 
Granula in Betracht, die in bronchialen Schleimdrii
sen und in der Schleirnhaut groBerer Bronchien und 
Bronchiolen nachweisbar sind 16. Die Tumoren kon
nen verschiedene biologisch aktive Substanzen produ
zieren, wobei allerdings nur selten typische klinische 
Syndrome auftreten (t> S.701), das sog. Karzinoid
syndrom noch am ehesten bei Fallen mit Lebermeta
stasen. 

Klassifikation. Nach der Klassifikation von Gould 142 
werden die Bronchialkarzinoide von den gutdifferen
zierten neuroendokrinen Karzinomen (z. T. auch als 
"verwilderte" Karzinoide bezeichnet), den interme
diarzelligen neuroendokrinen und den kleinzellig-neu
roendokrinen Karzinomen unterschieden. Nach der 
Kemmorphologie und dem Ploidiegrad kann eine 
ahnliche Skala aufgestellt werden 41. 77. Als prognosti
sche Faktoren wurden typische!atypische Histologie, 
zytometrische Eu-IAneuploidie, Tumorgrofie, Gefafibe
fall und Lymphknotenmetastasen herausgestel1t. In ei
ner klinischen Studie von 68 operierten Patienten 50 
hatten 11 bereits Lymphknotenmetastasen; es ergaben 
sich 5-1ahres-Uberlebenszeiten von 95 bzw. nur 75% 
und 10-Jahres-Uberlebenszeiten von 87 bzw. 46%. 

Morphologie. Mikroskopisch haben die typischen 
Karzinoide einen mosaikartigen alveoliiren oder tra
bekuliiren Aufbau (Abb. 6.61 c), der durch ein ziem
lich reichlich vaskularisiertes gleichmaBiges Bindege-

websoeriist betont wird 131. Die teils polygonalen Zel-
b . 

len besitzen ein reichliches, teils granulares und lelcht 
eosinophiles, teils helles Zytoplasma und gleichmaBi
ge ovale Kerne mit meist deutlichen Nukleolen. Mi
tosen sind selten. Nekrosen kommen kaum vor. Argy
rophile Granula lassen sich nicht regelmiifiig darstel
len. Sie entsprechen den elektronenmikroskopisch 
nachweisbaren " neurosekretorischen" Granula. Gele
gentlich azinare Strukturen und Schleimbildung kom
men vor. Mehr spindelzellige Abschnitte konnen auch 
Palisadenstellungen der Keme aufweisen. In manchen 
Tumoren findet man ein breiteres Geriist aus hyalini
sierten Bandem; selten kommen dabei metaplastische 
Verknocherung oder Amyloidablagerung vor. 
• Das zentrale Karzinoid ist dem Sitz nach mit etwa 

90% am haufigsten (Abb. 6.61 a). Es entwickelt 
sich in der Wand subsegmentaler oder groBerer 
Bronchien und wachst polypoid in die Lichtung 
vor, die es schlieBlich nahezu vollstandig verschlie
Ben kann. Bei gleichzeitiger Ausbreitung im Peri
bronchium entsteht eine Art Sanduhiform. Aus
gangspunkt sind vermutlic:h die bronchialen Drii
sen, zumal bei dieser Form auch herdfOrmig 
Schleimbildung auftreten kann. Das gewohnlich in
takte tiberkleidende Epithel zeigt oft Plattenepithel
metaplasie. Wegen der intakten epithelialen Bedek
kung fallt die zytologische Diagnose meist netagiv 
aus. Die Tumoren sind gewohnlich 2-4 cm groB. 
Poststenotische Atelektase, Pneumonie oder Bron
chiektasie fiihren am haufigsten zur Diagnose. 
Die vollstandige Exstirpation ist ausreichende The
rapie. Die Metastasierungsrate , zunachst in die re
gionalen Lymphknoten, liegt unter 10%. 

• Das periphere Karzinoid (Abb. 6.61 b) macht etwa 
10% der Karzinoidtumoren aus. Es entsteht aus 
APUD-Zellen in der Schleirnhaut kleiner Bron
chien bzw. Bronchiolen und bildet fleischige, nicht 
gekapselte periphere Tumoren, die gelegentlich 
auch in der Mehrzahl oder in Verbindung mit mul
tiplen " Tumourlets" (s. unten) vorkommen. 1m Ge
gensatz zu der zentralen Form werden hier haufi
ger spindelige Zellformen, auch leichte Kempoly
morphie und einige Mitosen gefunden; insgesamt 
ist die Pleomorphie aber nicht ausgepragt. Die Pro
gnose ist gleich wie bei dem zentralen Karzinoid. 
Wegen des peripheren Sitzes kann eine einfache 
Keilexzision ausreichend sein. Bei ausgepragt spin
delzelligen Formen ergibt sich die Differentialdia
gnose zu mesenchymalen Tumoren. Die reich vas
kularisierte " endokrinoide " Struktur, der Nachweis 
argyrophiler Granula und entsprechende Immunhi
stochemie (Chromogranin) sind wichtige Hinweise. 
Gegentiber dem sehr selten diagnostizierten pulmo
nalen Paragangliom (lCD-O M-8680/l), dessen Exi
stenz insgesamt nicht gesichert erscheint 23, ist eine 
differentialdiagnostische Abgrenzung praktisch 
kaum moglich (Abb. 6.61 d). 

• Der "Tumourlet-Typ" des bronchiolaren Karzi
noids ist klinisch in aller Regel asymptomatisch. 



Abb. 6.61a--ll. Karzinoidtumoren. a Typische Lokalisation in 
gro8em hilusnahem Bronchus. Bronchostenose, poststenotischer 
Schleimstau und Bronchusektasie (zentrales Karzinoid). b Klei
nes peripheres subpleurales Karzinoid. H.E. 2,4:!. c Ausschnitt 

Die Tumoren werden gewohnlich nur zufallig oder 
bei sehr griindlicher Untersuchung am Obduktions
material nachgewiesen. Die meist sehr kleinen, ge
wohnlich nur bis 3-4 mm groj3en Tumoren kom
men haufiger in narbigen Bezirken vor, wo sie in 
Form von Nestern oder feinen Strangen ein infiltra
tives Wachstum vortauschen konnen. Mikrosko
pisch haben die Tumorzellen after sparliches Zyto
plasma und dichte Keme. Es besteht aber keine 
Polymorphie, Mitosen oder Nekrosen fehlen. 
Dieser Tumor ist in der WHO-Klassifikation 131 in 
der Gruppe der "verschiedenen Tumoren" aufge
fiihrt. Die Differentialdiagnose gegeniiber einer Hy
perplasie von Kulschitzky-Zellen bzw. Mikrokarzi
noiden ergibt sich daraus, daB diese auf die Bron
chiolarschleimhaut begrenzt sind. 

• Die atypischen Karzinoide (Klassifikation nach 
Gould l42 s. oben) zeigen einen ungleichmaBigen 
Aufbau, starkere Zellpolymorphie mit Kemhyper
chromasie und sparlichem Zytoplasma, reichlichere 
Mitosen und in groBeren Tumoren auch Nekrosen 
und Einblutungen. In stark atypischen Karzinoiden 
kann die Differentialdiagnose gegeniiber kleinzelli
gen Karzinomen mit spindeligen oder fusiformen 
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aus b: Karzinoid von trabekular-alveoHirem Bau. H.E. ISO:!. 
d Kleines interstitiell gelegenes Chemodektom. Zufallsbefund in 
einer Fibroselunge. H.E. 210: 1 

Kernen, bei den intermediarzelligen Formen gegen
iiber groBzellig-undifferenzierten Karzinomen 
schwierig werden. 

Bronchialdrusenkarzinom 

1m Gegensatz zu den typischen Adenokarzinomen (I> 
S. 699) handelt es sich hier urn Tumoren, die typisch 
fur die Speicheldriisen sind 131. Sie wurden friiher teil
weise zu den Adenomen gerechnet bzw. aIs besonde
re semimaligne Geschwiilste aufgefuhrt. Es handelt 
sich jedoch nach heutiger Auffassung urn Karzinome 
niedrigen Malignitatsgrades. Sje sind insgesamt sel
ten; ihre Haufigkeit liegt urn 0,5%. 
• Das adenoid-zystische Karzinom (friiher Zylin

drom) (ICD-O M-S200/3) hat einen typischen kribri
formen Bautyp; die Tumorzellen bilden schmale 
gangartige Strukturen, die after PAS-positives Se
kret enthalten, oder breitere Strange, in denen zy
stische Hohlraume auftreten, die dem Tumor ein 
siebiihnliches Aussehen verIeihen (Abb. 6.62 a) . 
Wie im Bereich der oberen Luftwege (I> S. 535) 
wachst der Tumor auch im Lungenbereich lokal 
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Abb. 6.62. a Adenoid-zystisches Karzinom (,,Zylindrom"). Infil
tratives Wachstum siebartig durchbrochener Tumorzellstrange in 
der Trachealwand. H.E. 80: I. b Mukoepidermoides Karzinom. 
Ubergange von plattenepithelialen zu schleimbildenden Antei
len, sklerosierte GefaBe im Tumor. lljtihriger Knabe. H.E. 
100: I. c Wenig ausgepragt differenziertes Karzinosarkom 

weit infiltrierend und zerstOrend. Seine Metastasie
rungsrate liegt unter der der gewohnlichen Karzi
nome, ist aber hoher als bei den Karzinoiden und 
mukoepidermoiden Karzinomen. 

• Das mukoepidermoide Karzinom (lCD-O M-8430/3) 
ist in der Lunge selten; es wird von schleimbilden
den Zellen, Zwischenzellen und plattenepithelialen 
Epithelwucherungen gebildet, die in Haufen oder 
Strangen auftreten, Interzellularbrucken aufweisen, 
aber nicht verhomen (Abb. 6.62 b). Der Tumor ist 
differentialdiagnostisch gegen adenosquamose Kar
zinome (ICD-O M-8560/3) abzugrenzen; seine Zellen 
sind insgesamt viel regelmaBiger, infiltrierende 
Ausbreitung tritt nicht deutlich hervor; manche Au
toren differenzieren noch eine regelmaBig metasta
sierende Variante hohen Malignitatsgrades 23. Der 
Tumor wird auch schon im Kindesalter beobach
tet 64 • 

• An sonstigen Tumoren kommen sehr selten mali
gne pleomorphe Adenome (ICD-O M-8940/0) und Azi
nuszelltumoren (ICD-O M-8550/l) vor, die den ent
sprechenden Speicheldrusentumoren gleichen 23.131. 

Rundliche epitheltihnliche und spindelige Zellformen, Mitose. 
Die hohe P53-Markierungsrate beider Zellkomponenten weist 
auf eine hohe Proliferationsrate und Malignitat hin. 254: I. 
d Pulmonales Blastom. Pseudoglandulare Strukturen. 29jtihriger 
Mann. H.E. 100:1 

• Bronchiale Onkozytome (ICD-O M-8290/0) sollen nur 
dann diagnostiziert werden, wenn - im Sinne der 
urspriinglichen Namensgebung - die charakteristi
sche Jeingranular-eosinophile Struktur des Zyto
plasmas auf einer mitochondrialen Hyperplasie be
ruht; in allen anderen Fallen durfte der Tumor eher 
den Karzinoiden zuzurechnen sein 23. 

Mesotheliale Tumoren (t> Kap. Pleura) 

Verschiedenartige 
und unklassifizierte Tumoren 

Hier sind gemaB WHO-Klassifikation 131 aIle Tumoren 
einzuordnen, die nicht den ubrigen Kategorien zuge
ordnet werden konnen. Es werden gutartige und bos
artige unterschieden, die samtlich selten sind. 



Benigne Tumoren 

• Der Klarzell-("Zucker"-)tumor (ICD-O M-831O/0) ist 
in seiner Histogenese unklar. Er entwickelt sich pe
ripher, kann mehrere Zentimeter groB werden und 
ist durch ein stark vaskularisiertes Stroma und Zel
len mit sehr reichlichem hellem oder leicht eosino
philem feingranuliirem Zytoplasma gekennzeichnet, 
das massenhaft, auch noch nach Formalinfixation 
nachweisbar, Glykogen enthalt 23•81 • Ein Teil der Tu
moren zeigt immunhistochemisch fokale positive 
Reaktion auf S-JOO-Protein 52. Ganz vereinzelt wur
den Metastasen beobachtet. 

• Chemodektome (Paragangliome, Abb. 6.61 d) (ICD
o M-8693/1) sind solide, 1-2 cm groBe, knotchen
fOrmige, asymptomatische Tumoren und gleichen 
peripheren Karzinoiden (I> S.702); diagnostisch 
konnte ihre enge diumliche Beziehung zu Arterien
wanden sein 23.129. Die sog. kleinen pulmonalen 
Chemodektome treten multipel, oft in Verbindung 
mit Thromboembolien auf und sind in ihrer Her
kunft ungekHirt. Chemorezeptorische Zellen sind 
fUr die menschliche Lunge nicht bestatigt; es stellt 
sich die Differentialdiagnose zu den "Tumourlets" 
(I> S.702). 

• Teratome (ICD-O M-9080/0) sind in der Lunge sehr 
viel seltener als im Mediastinum (I> auch Hamar
tome, S. 685). 

Maligne Tumoren 

• Karzinosarkome (ICD-O M-8980/3) sind bOsartige 
Tumoren mit bOsartiger epithelialer und bOsartiger 
mesenchymaler Komponente (Abb. 6.62c), fUr die 
zur sicheren Diagnose die Metastasierungspotenz 
beider Komponenten bewiesen sein sollte 23 • Meist 
liegt ein Plattenepithelkarzinom und ein Fibrosar
kom vor. Die Differentialdiagnose gegenuber den 
spindelzellig differenzierten Plattenepithelkarzino
men, bei peripherem Sitz auch gegenuber Mesothe
liomen, kann auBerst schwierig sein, sofem nicht 
spezifischere mesenchymale Differenzierungen 
(besonders chondrosarkomatOse) auftreten. Hilf
reich kann die Immunhistochemie sein. Die Tumo
ren sind sehr selten. Sie wachsen oft polypoid in 
groBe Bronchien ein und sind grauweiBlich, flei
schig und fest. Die Prognose ist schlecht. 

• Das pulmonale Blastom (Embryom, embryonales 
Karzinosarkom) (ICD-O M-898l!3) besteht aus unrei
fen oder primitiven epithelialen und mesenchyma
len (stromalen) Komponenten mit Differenzie
rungsrichtung zur pseudoglandularen Peri ode der 
Lungenentwicklung 10,19,23,92,131. Der Tumor kann 
uberwiegend epithelial oder biphasisch zusammen
gesetit sein (Abb. 6.62d). Dies wird auch durch 
immunhistochemische Befunde hestatigt, die positi
ve Reaktionen mit epithelialen (KL 1 = gegen nie
dermolekulare Keratine, EMA=epitheliales Mem
branantigen) und mesenchymalen Markern (Vi-
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mentin=Zytoskelettprotein vorwiegend in mesen
chymalen Zellen, teilweise auch Desmin=Zytoske
lettprotein in Muskelzellen, S-IOO-Protein an knor
pelahnlichen Zellkomplexen, F vm RAG = Gefa
Be) ergaben 26; die Reaktion auf CEA blieb dagegen 
negativ. 
Der Tumor ist sehr selten. Er tritt besonders im I. 
und 6. Lebensjahrzehnt bevorzugt bei Miinnern 
auf. Es handelt sich meist urn recht groj3e periphe
re Tumoren von eher weicher Konsistenz, durch
setzt von Nekrosen. Maligne epitheliale und me
senchymale Strukturen treten auf, die an Nephro
blastome erinnem konnen; gelegentlich kommen 
auch Differenzierungen zu Knorpel, Knochen, fi
brosem Gewebe sowie glatter oder auch querge
streifter Muskulatur vor. Der Tumor metastasiert 
haufig und hat einen hohen Malignitiitsgrad. Diffe
rentialdiagnostisch mussen Metastasen eines Ne
phroblastoms, ggf. bei vorwiegend drUsig differen
zierten Tumoren Adenokarzinome (positive gegen
uber negativer Reaktion gegen CEA) ausgeschlos
sen werden. 

• Maligne Melanome (lCD-O M-8720/3) kommen in 
den tiefen Luftwegen nur sehr selten vor. Sie gehen 
von der Bronchialschleimhaut aus. 

Lymphomatosen 
und maligne Lymphome 

Auch auf dem Gebiet der lymphatischen Proliferatio
nen, die primar in den Lungen entstehen und diese se
kundar befallen konnen (Abb. 6.63), haben sich unter 
dem EinfluB der modemen Untersuchungsmethoden 
neue Aspekte erg eben 98. Sie konnen von den hiliiren 
und intrapulmonalen peribronchialen Lymphknoten, 
dem bronchus-assoziiiertem Gewebe (BALI; I> 
S. 553), peripheren lympho-retikuliiren Zellhaufen und 
den interstitiell verstreuten Lymphozyten ausgehen. 
Dabei verhalten sich die peribronchialen zentral loka
lisierten und voll organisierten Lymphknoten wie die 
ubrigen Lymphknoten des Organismus, reagieren aber 
bei den intrathorakalen lymphatischen Erkrankungen 
selten alleih. Eine Klassifikation der vorkommenden 
Erkrankungen ist in Tabelle 6.16 gegeben. Sie lassen 
sich im allgemeinen mit der konventionellen Histolo
gie diagnostizieren; spezielle Untersuchungstechniken 
sind insbesondere fUr die Immuntypisierung maligner 
Lymphome, fUr die Unterscheidung zwischen gurarti
gent; und malignen Erkrankungen und die Differen
tialdiagnose maligner Neoplasien erforderlich, sofem 
auch anderweitige Tumoren in Betracht kommen 
(Weiteres I> 98). 

Benigne Lymphoproliferationen 

• Hyperplastische intrapulmonale Lymphknoten: Sie 
treten besonders subpleural in den Mittel- und Un
tergeschossen auf, wo sie gelegentlich biopsiert 
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TabeUe 6.16. Klasssifikation pulmonaler lymphoproliferativer 
Erkrankungen. (Nach Myers u. Kurtin 98) 

Benigne lymphoprolijerative Prozesse 
• Lymphoide Hyperplasien 

- intrapulmonaler Lymphknoten 
- follikuliire BronchitislBronchiolitis 
-diffuse lymphoide Hyperplasie 

• Benigne lymphozytiire Angiitis und Granulomatose 
• Pseudolymphome 
• Lymphozytiire interstitielle Pneumonie 

Maligne lymphoprolijerative Prozesse 
• Primiire pulmonale Lymphome 

- Non-Hodgkin-Lymphome 
Low-grade (small lymphocytic) Lymphome 
Intermediatelhigh-grade Lymphome 

Lymphomatoide Granulomatose 
Intravaskuliire Lymphomatose 

-M. Hodgkin 
• Sekundiire pulmonale Lymphome/Leukiirnien 
• Sonstige Erkrankungen 

- Multiples MyelomJPlasmozytom 
- Maligne Histiozytose 

• Lymphoproliferative Posttransplantationsveriinderungen 
• Lymphoide Infiltrate bei anderweitig immunsupprimierten 

Patienten 

werden; betroffen sind vor aHem Miinner mittleren 
Lebensalters, besonders Raucher, aber auch Arbei
ter in Staubberufen; auch hyalinisierte silikotische 
Knotchen kommen vereinzelt vor. 

• Follikuliire BronchitislBronchiolitis: Es handelt 
sich am haufigsten urn eine reaktive Hyperplasie 
bei chronischer Entziindung ([> S.567, 570). Pri
mar treten diese Veranderungen wesentlich seltener 
auf und sind dann meist Begleiterscheinungen ei
ner Systemerkrankung (rheumatische Arthritis, 
SjOgren-Syndrom), Ausdruck einer Hypersensitivi
tiitsreaktion (mit Eosinophilie) oder Teilerschei
nung einer Immundefizienz; seltene Fiille von in 
der Kindheit manifestierter familiarer Erkrankung 
wurden beobachtet 28; die Differentialdiagnose ge
geniiber der diffusen Hyperplasie und der lympho
zytiiren interstitiellen Pneumonie, zu der Uberg
iinge bestehen konnen, ergibt sich aus der bron
chiolozentrischen Anordnung und dem Fehlen al
veolarseptaler Infiltrate. 

• Diffuse lymphozytiire Hyperplasie: Die Infiltratan
ordnung bleibt herdformig-bronchiolozentrisch, 
doch bestehen ausgedehntere peribronchioliire al
veoloseptale Infiltrate, die sich ausdehnungsmiiBig 
gegeniiber den diffuseren Infiltraten der lymphozy
tiiren interstitiellen Pneumonie (LIP, s. unten) un
terscheiden sollen (von der sie andere Autoren 
nicht abtrennen); sie solI speziell bei Patienten mit 
SjOgren-Syndrom und bei HIV-Infizierten vorkom
men; die Differentialdiagnose gegeniiber lympho
zytaren Lymphomen ergibt sich aus der Kombinati
on von Lymphozyten und Plasmazellen im Infiltrat 

sowie dem haufigen Auftreten von Reaktionszen
tren, gelegentlich kleinen epitheloiden Granulo
men. 

• Benigne lymphozytiire Angiitis und Granulomatose 
(ICD-O M-97661l): Das Vorkommen dieser Entitat, 
gebildet von peribronchiolaren und perivaskuliiren 
Infiltraten aus groBen und kleinen sowie plasmazy
toiden Lymphozyten und Plasmazellen 119, wird be
stritten 24,98, zumal einige der urspriinglichen Fiille 
im weiteren Verlauf anderweitig diagnostiziert wur
den; es wurde auch vermutet, daB es sich in eini
gen Fiillen urn die "benigne" Form angiozentri
scher T-Zellymphome (lymphomatoide Granuloma
tose, [> S. 708) handele. 

• Pseudolymphom (SNOMED M-72290): Ihr Vorkom
men wird bestritten, zumindest sind echte Pseudo
lymphome auBerordentlich selten 98. Sie sollen 
meist asymptomatische solitiire knotenformige Her
de oder umschriebene Lufiraumverschattungen bil
den, wiihrend es sich bei multiplen derartigen Her
den meist urn niedrigmaligne Lymphome handele; 
die Exzision fiihrt zur Reilung, sehr selten machen 
Rezidive eine emeute Exzision erforderlich; histo
logisch liegen polymorphe Infiltrate aus kleinen 
Lymphozyten und Plasmazellen mit z. T. erhebli
cher zentraler Vemarbung und Fibrose vor, es sind 
kraftige Sekundiirfollikel entwickelt, die Infiltrate 
laufen randlich in angrenzende Alveolarsepten aus; 
die Differentialdiagnose zu kleinzellig-Iymphozytii
ren Lymphomen kann sehr schwierig, lichtrnikro
skopisch ohne immunhistochemische Analyse u. U. 
moglich sein 75,98; in einzelnen Fiillen wurde eine 
Verbindung mit SjOgren-Syndrom oder systemi
schem Lupus erythematodes nachgewiesen. 

• Lymphoide interstitielle Pneumonie: Das urspriing
lich bei den interstitiellen Pneumonien (LIP) be
schriebene Krankheitsbild ([> S. 636) wird heute 
HIV-Infektionen und bei HIV-Negativen verschie
denen immunologisch bedingten Erkrankungen 
(Sjogren-Syndrom, chronisch-aktive Hepatitis, pri
miire biliiire Zirrhose, Hashimoto-Thyreoiditis) zu
geordnet; betroffen sind vorwiegend Patienten im 
5.-7. Lebensjahrzehnt, iiberwiegend Frauen; meist 
bestehen . Symptome einer Lungenfibrose, in iiber 
90% liegt eine Dysproteiniimie vor; in manchen 
ungiinstig verlaufenden Fallen scheint von vornher
ein ein malignes Lymphom vorzuliegen. Bei den 
HIV-Patienten bestehen flieBende Ubergiinge zu 
den iibrigen lymphoproliferativen Prozessen. Histo
logisch bestehen diffuse interstitielle Infiltrate aus 
kleinen Lymphozyten, Plasmazellen und Histiozy
ten, wobei nichtnekrotisierende lockere Granulome 
und Sekundiirfollikel entwickelt sein konnen 
(Abb. 6.63 a). Die differentialdiagnostische Palette 
ist breit und umfaBt bei Nicht-HIV-Infizierten Hy
persensitivitiitspneumonien, Pseudolymphom, Infil
trate lymphatischer Leukamie, multiples Myelom 
und besonders kleinzellige lymphozytiire Lym
phome, die sich durch mehr fleckformige und den 



Abb. 6.63a,b. Lymphome. a Lymphoide interstitielle Pneumo
nie (LIP); Pseudolymphom? Dichte Iymphozytare Infiltration 
der Septen mit Follikelbildung (keine chronische Lymph-

Lymphbahnen folgende Infiltrate unterscheiden, 
wahrend im FaIle einer bekannten HN-Infektion 
auch infektiose Prozesse durch Pneumozystis, Vi
ren oder Mykobakterien ausgeschlossen werden 
mtissen, aber auch unspezifische interstitielle Pneu
monien ohne Nachweis eines speziellen Pathogens, 
die z. T. Zeichen einer diffusen alveolar-en Schadi
gung aufweisen. 

Maligne Lymphome (lCD-O M-9590/3) 

In den Lungen wird das gesamte Spektrum der malig
nen Lymphome beobachtet, tiberwiegend als sekunda
rer Befall, doch wird auch eine primare Entwicklung 
anerkannt, wenn zunachst der Hauptsitz in der Lunge 
nachweisbar ist 26,98; meist besteht eine allgemeine 
Ausbreitung. Die Klassifikation kann in der gebrauch
lichen Form erfolgen (z. B. NCI-Working Formula 101), 

Als Subklassifikation der Non-Hodgkin-Lymphome 
(~ Tabelle 6.16) wird aus praktischen Griinden ge
wohnlich in kleinzellige lymphozytare Lymphome und 
anderweitige (gemischtzellige, groj3zellig-lymphobla
stische) Lymphome eingeteilt, zu denen meist auch 
die FaIle von lymphomatoider Granulomatose (T- und 
B-Zellymphome) gerechnet werden; eine "vaskuliti
sche" Komponente beruht wahrscheinlich auf einer 
Invasion des Lymphoms in die GefaBe. 

Ein neuer Klassifikationsansatz wurde fur die pri
mar-pulmonalen extranodalen Lymphome, die bis zu 
40% der pulmonalen Lymphome ausmachen und sich 
hinsichtlich ihrer Genetik, ihres Antigenprofiles und 
klinischen Verhaltens von den nodalen Lymphomen 
unterscheiden, mit der Revised European-American 
Classification of Lymphoid Neoplasma (REAL-Klassi
flkation 11;2 erarbeitet (Naheres dazu ~ S.708), 
• Kleinzellig-Iymphozytare (low grade) Lymphome 

(lCD-O M-9670/3): Sie machen iiber 80% der prima
ren pulmonalen Lymphome aus und schlieBen auch 
die Falle mit plasmazytischer Differenzierung, die 
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adenose). RE. 150: I. b M. Hodgkin. Massiver Befall der 
Lymphknoten (L) und ausgedehnte Lungenbeherdung (H) 

Lymphome des mukosa-assoziierten lymphatischen 
Gewebes (MALT) und monozytoide B-Zellym
phome ein 58. Befallen werden hauptsachlich Pa
tienten im 6. Lebensjahrzehnt bei leichtem Uber
wiegen von Frauen, etwa ein Drittel ist im Zeit
punkt der Erkrankung asymptomatisch; ein Sjo
gren-Syndrom oder eine Makroglobuliniimie Wal
denstrom konnen vorausgehen, meist liegen solita
re Herde vor; ein Lymphknotenbefall fehlt ge
wohnlich, Knochenmarkbefall ist selten; die Pro
gnose (Exzision, ggf. immunsuppressive Therapie) 
ist gut, die Rate kompletter Remissionen liegt tiber 
50%. 
Histologisch liegt ein dichtes lymphoides Inflltrat 
mit peribroncho-vaskularer und intralobular--septa
ler sowie haufig pleuraler Ausbreitung vor, GefaB
oder Knorpelinvasion kommen vor. Das Infiltrat 
wird relativ monomorph von kleinen Lymphozyten 
gebildet, plasmazytare Dijferenzierungen (mit PAS
positiven intranuklearen Einschliissen) findet man 
bei etwa einem Drittel der Falle, in 10-15% 
Ubergange zu groj3zelligem Lymphom mit wahr
scheinlich schlechterer Prognose; Sekundaifollikel 
treten selten auf; herdforrnige intraluminale Organi
sation und Fibrose kommen vor, Immunhistoche
misch handelt es sich durchweg urn B-Zelltumoren; 
bei plasmazytoider Differenzierung weist der im
munhistochemische Nachweis polytypischer Plas
mazellen (Leichtketten-Reaktion) auf eine reaktive 
plasmazelluliire Begleitinflltration hin, schlieBt 
aber die Diagnose Lymphom nicht aus; zentrozyti
sche Genese ist selten 75,98. 

• Intermediatelhigh grade Lymphome: Sie machen 
nur einen kleinen Teil der primaren pulmonalen 
Lymphome aus, von denen zudem einige aus der 
Gruppe der Low-grade-Lymphome hervorgehen; 
meist sind auch schon anderweitige Regionen be
troffen, fast alle Patienten sind symptomatisch 
(Dyspnoe und Husten). Solitare oder multiple Her-
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de sind entwickelt; in den Herden treten Nekrosen, 
gelegentlich bis zur Kavemisierung auf; hiiufiger 
kornmt es zur Entwicklung von Pleuraergussen; 
die Prognose ist schlechter. Die lichtrnikroskopi
sche Differentialdiagnose ist fiber die Feststellung 
eines malignen Tumors hinaus begrenzt und bedarf 
in der Regel - auch gegenfiber dem M. Hodgkin 
und niedrigdifferenzierten Karzinomen - irnmunhi
stochemischer Techniken 26,98. 

• Lymphomatoide Granulomatose (ICD-O M-976611): 
Obwohl es sich urn ein malignes Lymphom han
delt, wird wegen bestirnmter Eigenheiten ([> 
S.646) doch im allgemeinen an dieser Bezeich
nung festgehalten, ggf. im Zusarnmenhang mit der 
Diagnose Lymphom speziell auf diese Form zu
satzlich hingewiesen 98. Betroffen sind fiberwiegend 
Miinner im 5.-6. Lebensjahrzehnt. Man findet 1-
5 cm groBe, zentral nekrotische Lungenherde, die 
spater zu grofieren Infiltraten zusarnmenflieBen 
konnen; neben Husten und Dyspnoe bestehen oft 
Schwache, Fieber und Gewichtsverlust; hiiufig fin
den sich noduliire Hautherde. Die Prognose ist 
schlecht mit etwa 60% Todesfallen bei mittlerer 
Uberlebenszeit von einem Jahr, jedoch wird fiber 
Erfolge einer aggressiven Chemotherapie berichtet. 
Histologisch findet man in dem polymorphen Infil
trat aus kleinen Lymphozyten, Plasmazellen, eini
gen neutrophilen und eosinophilen Granulozyten 
unterschiedlich zellreiche atypische grofie immuno
blastenartige Zellen mit vesikularen Kernen und 
groBen Nukleolen, auch multinuklear iihnlich 
Stemberg-Reed-Zellen. Charakteristisch ist die 
dichte Infiltration von Arterien und Venen ohne 
Gefiifiwandnekrosen. Der Wert einer auf der Hau
figkeit des Auftretens groBer atypischer Zellen und 
Atypien der kleinen und mittelgroBen Lymphozy
ten beruhenden Gradierung als Prognosefaktor und 
Therapiehinweis 26,98 erscheint unsicher. Die Im
munphiinotypisierung ergibt in nahezu allen Fallen 
einen reifen T-Zelltyp wie die sog. peripheren T
Zellymphome. Bine differentialdiagnostische Ab
grenzung ist gegenfiber der Wegener-Granuloma
tose (gemischtzellig, Vaskulitis mit fokalen GefaB
wandnekrosen) und dem M. Hodgkin (Sternberg
Reed-Zellen) zu filhren; sie kann gegenfiber ande
ren Lymphomtypen schwierig sein, weil eine lym
phozytare GefaBinvasion auch bei anderen Lym
phomen beobachtet wird. Von Interesse ist schlieB
lich die schon von Liebow vermutete atiologische 
Beziehung zu dem Epstein-Barr-Virus; mittels der 
Polymerase-Kettenreaktion konnten EBV-DNA-Se
quenzen bei 21 von 29 Fallen lymphomatoider 
Granulomatose nachgewiesen werden. 

• lmravaskuliire Lymphomatose (angiotropes Lym
phom) (lCD-O M-9712/3): Die friiher als maligne An
gioendotheliomatose bezeichnete Erkrankung ist 
eine seltene Form maligner Lymphome mit exquisit 
intravaskuliirer Ausbreitung. Die Patienten weisen 
meist eine Allgemeinsymptomatik sowie Haut- und 

ZNS-Liisionen auf; seltener sind FaIle vorwiegen
der Lungensymptomatik mit diffusen interstitiellen 
Infiltraten. Die charakteristischen vorwiegend intra
luminalen perivaskularen Infiltrate grofier, atypi
scher lymphoider Zellen treten meist nur herdfor
mig an Arteriolen, Kapillaren, Venolen und auch 
LymphgefaBen auf; die grofien Tumorzellen weisen 
hiiufig Mitosen auf, farben sich positiv mit leuco
cyte common Antigen (CD45) an (DD gegen Kar
zinom-/Sarkornmetastasen) und erweisen sich ganz 
fiberwiegend als B-Zellymphome. 

• M. Hodgkin (lCD-O M-9650/3): Bine Lungenmitbetei
ligung bei M. Hodgkin ist mit etwa 40% hiiufig, 
primiir pulmonale Manifestation ist dagegen sel
ten 98, 112 (Abb. 6.63 b); Frauen sind etwas haufiger 
betroffen, besonders im 3. und wieder im 7. Le
bensjahrzehnt. Husten und oft Allgemeinbeschwer
den sind typisch, Dyspnoe und Hamoptysen selten. 
Rontgenologisch erscheinen solitare oder multiple, 
meist knotenformige, ofter auch kavernisierte Her
de bevorzugt in den Oberlappen. Die Prognose ist 
zweifelhaJt, als ungunstig erscheinen multiple Her
de, Bilateralitat, Kavernisierung und bestehende 
allgemeine Krankheitssymptomatik. 
Histologisch herrschen der noduliir-sklerosierende 
und der Mischtyp vor. AuBerhalb der Herde findet 
man ofter polymorphe Infiltrate in lymphangischer 
Ausbreitung, in Bronchus-GefaBstrangen kornmen 
bronchiale und vaskuliire Invasion vor, die Pleura 
ist nahezu regelmiiBig befallen, nicht nekrotisieren
de Granulome sind gelegentlich zu finden. Diagno
stisch sind die Stemberg-Reed-Zellen. Bei der gele
gentlich schwierigen Differentialdiagnose gegen
fiber anderen malignen Lymphomen ist die Immun
histochemie hilfreich: die Hodgkin-Zellen des no
dular-sklerosierenden, gemischten und lymphozy
tenarmen Typs sind bei leucocyte common Antigen 
(CD45) negativ, dagegen filr CD15 und CD30 po
sitiv darstellbar (Tabelle 6.17). 

Primor-pulmonale Lymphome nach der REAL-Klassi
fikation. Ais Ausgangspunkt wird das bronchus-asso
ziierte lymphatische Gewebe (BALT) angesehen. Die
ses wurde 'in Ubereinstirnmung mit dem sonstigen 
mukosa-assoziierten lymphatischen Gewebe (MALT) 
erstmalig 1973 definiert 156. Der revidierte KIassifikati
onsansatz wurde von der Internationalen Lymphoma 
Study Group erarbeitet 152, dabei wurden die bereits 
erkannten Beziehungen der niedrigmalignen B-Zell
Lymphome des Gastro-Intestinaltraktes zum GALT 157 

sowie Ergebnisse friiherer Untersuchungen an primar
pulrnonalen Lymphomen 154,155 beriicksichtigt. 

Maligne Lymphome des MALT-Typs kornmen vor 
allem im Magen (etwa 50%), weiterhin in Speichel
drusen, Schilddruse, Thymus, Orbita, Hamblase, 
Mamma, MundhOhle und Lungen vor. Es handelt sich 
iiberwiegend urn niedrig-maligne B-Zell-Neoplasien, 
die, als extranodale Formen von Marginalzonen-B
Zell-Lymphomen angesehen werden. Sie bleiben of-
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TabeUe 6.17. Am Paraffinschnitt durchfiihrbare immunhistochemische Reaktionen zur Differentialdiagnose und zur Phiinotypisie
rung maligner Lymphome. (Aus Myers u. Kurtin 98) 

Antigen (Antiktirper) Karzinome Maligne Lymphome M. Hodgkin 

+ Zytokeratin 

EMA + ± (anapl. groBzelJ. Lymph.) ± (vorw. lyzyt. Typ) 

+ CD45 (LCA) 

CD20 (L26) + (B-ZelJ-Typ) + (vorw. lyzyt. Typ, 
ca. 20% sonst. Typen) 

CD43 (leu22) + (T-ZelJ-Typ, einige niedriggradige 
B-Zelllymphome) 

CD45RO (UCHL-I) 

CD30 (BerH2) 

CDl5 (LeuMI) 

+ (T-ZelJ-Typ) 

± + (anaplastisch-groBzelJ. Typ) + 

+ + 

fenbar wegen eines ausgepragten homing-Verhaltens 
des neoplastischen Zellklons meist auf das Ursprungs
organ begrenzt und wei sen vielfach sehr lange Ver
laufe, in rund 80% von tiber 10 Jahren, auf; die Ver
wendung des Begriffes Pseudolymphom wird jedoch 
verworfen. Ubergange in hochmaligne Formen kom
men vor, wobei charakteristischerweise oft niedrigma
ligne Anteile erhalten bleiben. 

In einer jtingst erschienenen Studie 153 wurde die 
Anwendung der REAL-Klassifikation an 24 Fallen 
primarer pulmonaler B-Zell-Lymphome vom MALT
Typ unter ausfUhrlicher Beriicksiehtigung der morpho
logischen, biologischen und klinischen Kriterien dar
gestellt. Bei insgesamt 13 Mlinnem und 11 Frauen im 
Alter zwischen 32-92 (Mittel 61,5) Jahren lagen 
20mal niedrigmaligne, 3mal gemischt niedrig- und 
hochmaligne, I mal hochmaligne Formen vor; hilare 
Lymphknoten waren nur 2mal, andere Anteile des 
MALT Imal (Magen) mit befallen. Histologisch han
delte es sieh meist urn knotige Konglomerate folliku
larer lymphatischer Strukturen, tiberwiegend klein
bis mittelgroBzellig, zusammengesetzt aus kleinen 
Lymphozyten, zentrozytenahnlichen Zellen mit 
Dbergangen zu groBeren monozytoiden B-Zellen, 
plasmazytoiden Zellen und Plasmazellen. Diffus wu
chemde Tumoren bestanden dagegen tiberwiegend 
aus polymorphen mittelgroBen bis groBen zentrobla
stisch und immunoblastisch differenzierten Zellformen 
und wiesen eine hohe Wachstumsfraktion auf. Bei 
den follikularen Formen breiteten sieh die Tumoren 
teils in der Marginalzone reaktiver Follikel mit Kolo
nisation einzelner Keimzentren aus, teils waren aber 
die praexistenten follikularen Strukturen auch voll
stiindig tiberwachsen, wobei sich nur noch das Ma
schenwerk follikularer dendritischer Retikulumzellen 
darstellen lieB. Besonders charakteristisch ist die Aus
bildung lymphoepithelialer Strukturen, teils in Form 
einzelner Gruppen lymphatischer ZelIen im respirato
rischen Epithel, teils als ausgedehnte Durchsetzung 
des aufgesplitterten Epithels mit lymphoiden Tumor
zelIen. Die Herkunft von Marginalzonenzellen ergibt 

sich u. a. aus dem fUr diese typischen Immunprofil 
(IgM+, IgD0, KiB-3+, CD 50), das auch die tibrigen 
Lymphome des MALT-B-ZelI-Typs aufweisen; auch 
sind charakteristische somatische Mutationen nach
weisbar 153. Hinsiehtlich der Atiologie erscheint es be
deutsam, daB in der Nachbarschaft haufig reaktive 
follikulare oder diffuse lymphatische Hyperplasien, 
besonders z. B. in der Form sog. folIikularer Bronchi
tislBronchiolitis, beobachtet werden. Dies konnte dar
auf hinweisen, daB lokale Immunprozesse bei Infek
tionen oder auch Autoimmunprozesse tiber eine Anti
gen-abhiingige T-Zellstimulierung zu nachfolgender 
B-Zellproliferation und schlieBlich zur Lymphoment
stehung fUhren konnten. 

Das diagnostische Hauptproblem liegt in der Dif
ferenzierung der Lymphome gegenuber reaktiven lym
phozytaren Infiltraten und ist naturgemaB bei kleinen 
Biopsiepartikeln besonders akut. Zumindest die feine
re Analyse wird - nieht auch zuletzt auf Forderung 
der Kliniker - spezialisierten Instituten zu tiberlassen 
sein, die tiber das volIstandige Arsenal fUr die Im
munhistochemie und ggf. zur molekularpathologi-
schen Analyse verfiigen. . 

Sekundarer Lungenbefall bei Lymphomen 
und Leukamien 

Sekundarer LungenbefalI ist haufiger als pnmare 
Lymphomentwicklung in der Lunge. Er ist besonders 
haufig bei M. Hodgkin (s. oben) , tritt sonst bei etwa 
5% alIer FaIle von Non-Hodgkin-Lymphomen auf98. 
• Der Lungenbefall nimmt bei den Non-Hodgkin

Lymphomen mit dem Malignitatsgrad zU. M. 
Hodgkin und T-ZelIymphome ausgenommen wur
den etwa drei Viertel der kleinzellig-Iymphozytaren 
Lymphome als primar pulmonal, aber rund drei 
Viertel der mittel- bis hochgradig malignen Lym
phome als sekundar pulmonal gewertet. Hinsieht
lich der Histologie ergeben sieh keine auffaIligen 
Differenzen. 
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• Bei der generalisierten Mycosis fungo ides (ICD-O 
M-9700/3) (kutanes T-Zellymphom) werden Lungen
metastasen autoptisch in zwei Dritteln der Hille ge
funden. 

• Leukiimische Infiltrate (myeloischer und lymphati
scher Typ) kommen haufiger vor 26,1l7, oft in Ver
bindung mit anderweitigen Erkrankungen, insbe
sondere Pneumonien, machen aber nur bei knapp 
10% der Patienten klinisch bedeutsame Befunde 
aus. Bei sehr hohen Leukozytenzahlen und bei h6-
herem Anteil an Leukoblasten kann es infolge von 
Verlegung von Arteriolen und Kapillaren (Leuko
stase) zur Entwicklung eines ARDS ([> S.617) 
kommen, auch innerhalb der ersten 2 Tage nach 
Beginn einer Chemotherapie ("leukiimische Zell
zeifall-Pneumopathie H

);, es kOnnen sich auch 
kleine Infarkte, perivaskuliire Hiimorrhagien und 
umschriebene Odeme entwickeln. Oft aber werden 
rontgenologisch leukiimische Infiltrate durch pneu
monische Herdbildungen vorgetiiuscht. 

• Bei Fallen von multiplem Myelom (ICD-O M-9732/3) 
ist ein Lungenbefalt sehr selten, am ehesten noch 
bei fortgeschritten generalisierter Erkrankung mit 
Plasmazelleukamie. Tumorartige Formationen 
(Plasmozytome) mit Ablagerung von Amyloid oder 
Leichtketten-Protein werden vereinzelt beobach
tet 26,98, 117. FaIle von pulmonalem Plasmozytom 
ohne Anzeichen fiir multiples Myelom konnten 
durch einfache Exzision geheilt werden; jedoch 
entwickelten einige Patienten spater ein multiples 
Myelom. 

• FaIle von maligner Histiozytose (ICD-O M-9720/3) 
fiihren neben den Herden in Lymphknoten, Leber, 
Milz und Knochenmark gelegentlich auch zu Lun
genbefall, vorwiegend in lymphangischer, gelegent
lich auch knotiger Form mit begleitender Septen
fibrose 28. Es hat sich indessen neuerdings gezeigt, 
daB es sich in fast allen Fallen urn hochmaligne 
Lymphome, meist T-Zell-Lymphome, CD30-positive 
anaplastische groj3zellige Lymphome handelt; die 
Diagnose eines malignen Histiozytoms sollte dem
nach nur noch in Fallen mit positiver immunhisto
chemischer Reaktion auf monozytar-makrophagen
assoziierte Antigene und fehlender Reaktion auf T
und B-Lymphozyten-assoziierte Antigene gestellt 
werden 98. 

• Lymphoproliferative Lungenveriinderungen bei 
Transplantatempfiingern (s. auch [> S. 642) umfas
sen ein breites Spektrum von durch Epstein-Barr
Virus induzierten Proliferationen der B-Lymphozy
ten bei allen Arten von Organtransplantationen in 
unterschiedlicher Haufigkeit von 1 % bei Knochen
marktransplantationen bis zu 20% bei Herztrans
plantatempfangem 30,98, 136. Die Lunge kann allein 
oder im Rahmen multipler Tumorentwicklung be
fallen sein. Eine Immunsuppression mit Cyclospo
rin A oder monoklonalen Anti-T-Lymphozyten-An
tik6rpem scheint die Reaktion in besonderem Ma
Be auszu16sen, die schon Wochen nach dem Thera-

piebeginn einsetzen kann. Die Mortalitiit liegt tiber 
50%. Die Reduktion der Immunsuppression ist die 
wichtigste TherapiemaBnahme, ihr Effekt zugleich 
ein wesentlicher Prognosehinweis. Die Befunde 
reichen von meist spontan wieder schwindenden 
unspezifischen reaktiven Hyperplasien bis zu hoch
malignen immunoblastischen Lymphomen, die -
ggf. unter Abtrennung der rein reaktiven Hyperpl
asien - in eine polymorphe und eine monomorphe 
Gruppe unterteilt werden k6nnen 30, letztere an
scheinend mit schlechterer Prognose. Histologisch 
fmdet man teils tumorartige Knotchen, 6fter mit 
zentraler Nekrose, daneben streifenfOrmige peri
bronchovasale und septale Infiltrate mit Invasion 
von GefaB- und Bronchuswanden sowie der Pleu
ra. Die Infiltrate sind polymorph mit reichlich 
Plasmazellen bis monomorph entsprechend immu
noblastischen Lymphomen. 

• Almliche lymphoproliferative Veranderungen wer
den bei angeborenen oder erworbenen Immundefi
zienzsyndromen beobachtet, bei denen es sich 
meist urn B-Lymphozytenprozesse handelt und 
eine EBV-Infektion ebenfalls eine wesentliche Rol
le zu spielen scheint 98,121. 

Metastasen in der Lunge 
(ICD-O M-8000/6) 

Metastasen sind die hiiufigsten Tumoren in der Lun
ge. Etwa 30% alter Malignome fiihren zu pulmonalen 
Metastasen, Hoden- und Knochentumoren sowie mali
gne Melanome in besonders hohen Raten 115. Die Me
tastasen entstehen in den Lungen als dem nachge
schalteten Kapillargebiet des ven6sen Schenkels des 
groBen Kreislaufes auf hamatogenem und lymphoha
matogenem Wege. Von der Lunge aus k6nnen sich 
weitere Tochtermetastasen in den regionalen Lymph
knoten und im ubrigen Organismus verbreiten. 
• Lungenmetastasen entwickeln sich zu zwei Dritteln 

innerhalb der ersten 2 Jahre nach Resektion pri
mar-extrapulmonaler Tumoren; Spiitmetastasen 
k6nnen aber noch nach 10 bis tiber 20 Jahren auf
treten. 

• Die meisten Metastasen sind peripher lokalisiert 
und im allgemeinen multipel. Solitare gr6Bere Me
tastasen, die einen primaren Lungentumor vortau
schen, sind demgegentiber selten. Ihre Abgrenzung 
gegenuber einem primiiren Lungentumor kann 
schwierig sein, besonders der Metastasen von Ade
nokarzinomen gegentiber dem bronchioloalveolaren 
Karzinom. 

• Endobronchiale Ausbreitung ist selten. Durch Ein
bruch in Bronchien kommt eine positive Sputum
zytologie jedoch haufiger vor. 

• Die lymphangische Ausbreitung fiihrt zu einer reti
kularen Zeichnung des Lungengewebes. Sie 
kommt besonders bei Magen- und Mammakarzino
men, aber auch bei primiiren Karzinomen der Lun-



ge vor. In der Bronchusbiopsie ist der Nachweis 
lymphangischer Tumorausbreitung in der Submu
kosa vieldeutig. 
Mikroskopisch werden aile Tumorformen gefunden. 

• Maligne Tumoren des Mediastinums konnen sich 
kontinuierlich in das Lungengewebe ausbreiten. 

Tumorahnliche Lasionen 

Hier werden in der Klassiftkation der WHO 131 unter
schiedliche Gruppen aufgefiihrt (I> auch 4,10,23,53,69,92: 

• Hamartome (SNOMED M-75500): Hierzu gehOrt v. a. 
auch das Hamartochondrom (I> S.685). 

• LymphoproliJerative Prozesse (I> S. 706); hierzu 
werden das Pseudolymphom, die lymphomatoide 
Granulomatose und die diffuse lymphoide Form 
der interstitiellen Pneumonie aufgefiihrt. 

• Tumourlets (ICD-O M-80401l) (I> S. 702). 
• Eosinophiles Granulom (SNOMED M-44050), das 

isoliert in der Lunge vorkommen oder bei dem die 
Lunge als Teil einer Systemerkrankung einbezogen 
sein kann (I> S.649). 

• Sklerosierendes Hiimangiom (ICD-O M-8832/0) (I> 
S.685). 

• Der entziindliche Pseudotumor besteht aus tumorar
tig angeordneten Proliferationen von Plasmazellen, 
Lymphozyten und Fasergewebe (sog. Plasmazell
granulom) oder starker fibrosen Herden, die reich
lich Schaurnzellen und hamosiderinbeladene· Ma
krophagen (sog. Fibroxsmthom) enthalten und mog
licherweise altere Stadien des gleichen Prozesses 
darstellen und gelegentlich verkalken konnen. 

• Tumoren konnen schlieBlich auch durch anderwei
tige Erkrankungen (Tuberkulose, Mykosen, sog. 
Amyloidtumoren, parasitiire Erkrankungen, Gefiij3-
fehlbildungen u. a.) vorgetiiuscht werden. 
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