10. Lungenparenchymkrankheiten

Das Lungenparenchym wird von aerogenen, himatogenen und lymphogenen
Noxen, Infektionen, MiBbildungen, Traumata und tumordsen Erkrankungen in
Mitleidenschaft genommen. Da es keine Schmerzsensoren enthilt, ist atemabhin-
giger oder Dauerschmerz stets ein Zeichen fir die Mitbeteiligung anderer schmerz-
sensibler Strukturen, wie der Pleura parietalis, des Herzens (Perikard), des Media-
stinums oder von Thoraxwandstrukturen. Oft wird das Lungenparenchym erst
sekundiar in Mitleidenschaft gezogen wie bei obstruktiver Bronchitis (bei gewissen
Emphysemarten ist der priméire &dtiopathogenetische Locus zudem noch umstrit-
ten), Bronchiolitis, Bronchopneumonie, Stauungslunge, Metastasen, um nur die
hiufigsten zu nennen.

10.1 Lungenparenchymtumoren

Die meisten Lungenparenchymtumoren sind sekundér vaskuldrer, d.h. himato-
gener und lymphogener Provenienz (groBter Blutfilter) und fast ausschlieBlich
maligner Genese. Mehr als 30% aller extrapulmonalen Malignome metastasieren in
die Lunge.

10.1.1 Metastasen extrapulmonaler Primiirtumoren

Dazu gehoren die malignen Primértumoren der folgenden Organe:

— Speicheldriisen,

— Thyreoidea, Larynx sehr selten,
— Mammae (Lymphangiosis),

— Magen (Lymphangiosis),

— Dickdarm,

— Nieren- und Nebennieren,

— Uterus, Ovar, Chorion,

— Blase, Prostata, Hoden.

Mehr als ein Rundherd, scharf begrenzt und homogen spricht in erster Linie fiir
Lungenmetastasen. Da die primadren Lungentumoren fast ausschlieBlich von den
Atemwegen ausgehen und dort vorwiegend zentral sitzen, muf bei negativer Lun-
gensymptomatik und negativem bronchoskopischem Befund zuerst an Metastasen
gedacht werden.

H. Matthys, Pneumologie
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Bei nachgewiesenen Tumoren der oberen Atemwege (Zungengrund, Larynx)
denke man stets zuerst an einen Zweittumor (Bronchial-Ca. bei Rauchern) und
nicht an Metastasen. Bei peripheren Tumoren kann die Histologie (Hauser-Nadel)
oder Zytologie (Aspirationsbiopsienadel) der transthorakalen Lungenbiopsie An-
haltspunkte fiir die Primirtumorsuche geben. ,,Vanishing tumors® sollten stets an
Lungeninfarkte oder Chorionepithelmetastasen denken lassen. Himoptoe 148t sich
differentialdiagnostisch selten verwerten. Die Speicherfihigkeit von radioaktivem
Jod*** kann nur fiir eine erfolgversprechende Radiotherapie verwendet werden. Thr
Fehlen spricht aber nicht gegen das Vorliegen von Schilddriisenkarzinommetasta-
sen.

10.1.2 Thorakale Lymphogranulomatose

Die seltene, rein thorakale Lymphogranulomatose hat, rechtzeitig behandelt, eine
relativ gute Prognose. Die Diagnose Lymphogranulomatose wird oft aufgrund der
pulmonalen Symptomatik gestellt (bihilire Lymphknotenschwellung, sog. schorn-
steinformiges Mediastinum, Lungeninfiltrate, evtl. mit Fieber vom Peel-Ebstein-
Typ, Pleuraergiisse etc.) und bestitigt (mediastinallymphknoten- und transbron-
chiale Lungenparenchymbiopsie).

10.1.3 Myxo-, Himangiosarkome, Melanome, Sarkome,
pulmonale Blastome und Plasmozytome

Sie miissen als seltene maligne Primirtumoren der Lunge (s. auch Kap. 9) differen-
tialdiagnostisch in Betracht gezogen werden. Auch das isolierte (ohne Skelettbetei-
ligung) Plasmozytom gehort zu diesem differentialdiagnostischen Rarititenka-
binett.

10.1.4 Pulmonale Endometriose

Bei menstruationszyklusabhingigen Lungenblutungen ist die Diagnose Endome-
triose der Lunge nicht schwierig.

Diagnostisches Vorgehen: Primartumorsuche, Bronchoskopie mit transbronchialer
Lymphknotenbiopsie oder Parenchym- sowie transthorakaler Nadelbiopsie (Fein-
nadelaspirat oder Hauser-Nadel je nach Lokalisation), evtl. bei Solitirmetastase
primér chirurgische Entfernung,.

Literatur

Hausser R (1965) Uber die diagnostische gezielte Gewebspunktion bei unklaren Lungen-,
Pleura- und Mediastinalprozessen. Dtsch Med Wochenschr 90: 1809
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MaasseN W (1972) Direkte Thorakoskopie ohne vorherige oder mogliche Pneumothorax-
anlage. Zugleich eine neue Methode der chirurgischen Pleura- und Lungenbiopsie.
Endoscopy 4:95

10.2 Lungenemphyseme

Laennec beschreibt 1819 erstmals das Lungenemphysem als eine ,,Hypertrophie*
des Organs, die auf eine abnorme Dilatation des Alveolarraums zuriickzufiihren ist,
welche die Lungen daran hindert zu kollabieren. Das Ciba-guest-Symposium von
1959 definierte die Lungeniiberbldhung als einen irreversiblen Destruktionsproze
distal der terminalen Bronchiolen. Damit sind die Lungenemphyseme eindeutig
anatomisch definierte Krankheiten, welche von der rein funktionellen Lungeniiber-
blahung, z.B. beim akuten Asthma bronchiale, oder den nach Lobektomien zu
beobachtenden AlveolarraumvergroBerungen abzugrenzen sind. Sie decken sich
mit dem im deutschen Schrifttum als ,,chronisch substantielles Lungenemphysem*
charakterisierten Lungenparenchymveranderungen.

Einteilung
Fir die histopathologisch verschiedenen Formen des Lungenemphysems (Abb. 98)
sind heute die folgenden Definitionen gebrauchlich:

Zentrilobuliires (azinires) Lungenemphysem: Diese Form des Lungenemphysems
ist im Bereich der Bronchioli respiratorii bevorzugt in den zentralen Partien der
Lobuli bzw. Acini lokalisiert. Sie geht oft mit chronischer Bronchitis, Atemwegsob-
struktion und Verteilungsstdrungen einher (Abb. 70).

Anmerkung: Die klinische Diagnose ist schwierig und kann am chesten bei
arterieller Hypoxie, Hyperkapnie und Polyglobulie sowie bei irreversibel erhohtem
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Abb. 98. Emphysemformen mit intraacindrer Ausdehnung (von centriacindrem Bronchiolus
respiratorius ausgehend und evtl. in ein bulloses Emphysem iibergehend, s. auch Abb. 70 u.
100) und primér panacindrem (s. auch Abb. 99a), sowie periacinir, bzw. paraseptalem Befall
(s. auch Abb. 101). Weiter spricht man von irregulirem sog. kompensatorischem Emphysem
im Bereich von Narben (Traktionsemphysem)
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Tabelle 41. Ergebnisse der Lungenfunktionspriifung bei der Patientin von Abb. 99 mit a,-An-
titrypsinmangelemphysem (pharmakotherapeutisch irreversibel)

Symbol Einheit Soll vor ' nach

Antiobstruktiver Therapie

FRC ) 2,94 5,50 5,50
RV 0 2,13 4,95 4,98
IVC 0 3,79 1,33 1,29
TLC 0 5,68 6,29 6,28
FEV, 0 2,80 0,51 0,56
IVC (%) 74,10 38,90 43,37
RV/TLC (%) 37,53 78,78 79,37
Rawl (kPa/(l/s) <032 1,20 1,08
RawE (kPa/(l/s) <0,32 2,29 2,44
Raw (kPa/(1/s) <0,32 1,26 1,19
AV, (ml) <0,50 21,74 24,72

absolutem Lungenvolumen und verminderten maximalen exspiratorischen FluB3-
werten in fortgeschrittenen Fillen vermutet werden, sog. ,,blue bloater” (Abb. 64b,
Tabelle 27).

Panlobuliires (azinires) Lungenemphysem (Abb.99 und Tabelle 41): Bei dieser
Form des Lungenemphysems sind die Lasionen mehr oder weniger gleichmiBig
uber die Lobuli bzw. Acini verteilt, ohne besondere Bezichung zu den respiratori-

PAP = 23 mmHg
p|'| 7,40 Pcoz 40 P0280
Abb. 99a



Abb. 99a—c. Patientin mit a,-Antitrypsinman-
gelemphysem Genotyp ZZ. a Thoraxrontgen-
bild. Man beachte die geringe pulmonale Hy-
pertonie in Ruhe (PAP) und die im Normbe-
reich liegenden arteriellen Blutgaswerte trotz
schwerster obstruktiver Ventilationsstdrung
(FEV,=0,51), s. Tabelle4l. b Zugehoriges
Perfusionsszintigramm mit dem typischen sym-
metrischen basalen Perfusionsausfall. ¢ Elek-
trophorese mit fehlender a,-Globulinfraktion

c

Lungenemphyseme 251

Albumine = 63%

] 13 13%



252 10. Lungenparenchymkrankheiten

schen Bronchiolen. Beginn mit Belastungsdyspnoe. Hiufig Gewichtsverlust. Zya-
nose bei Frithformen selten (Abb. 64a, Tabelle 28), sog. ,,pink puffer®.

Anmerkung: Radiologische Zeichen der Lungenerweiterung und verminderte
Vaskularisation vorwiegend in den Lungenuntergeschossen. Ein panlobulidres Em-
physem kann vermutet werden, wenn zu den obigen Zeichen hinzutreten: irrever-
sibel erhohtes intrathorakales Gasvolumen, deutliche Verminderung des CO-Gastrans-
fers, der elastischen Retraktionskraft und der maximalen exspiratorischen FluB3-
werte.

Als besondere Variante des panlobuldren Lungenemphysems mit weitgehend
bekannter Atiologie gilt das a,-Antitrypsinmangelemphysem: Eine angeborene Ver-
minderung der Serumaktivitit des a;-Antitrypsins pradisponiert fur den frithen Be-
ginn dieser destruktiven Form des Lungenemphysems (Abb. 99 a—c). Typisch ist der
frithe basale symmetrische Perfusionsausfall.

Eine weitere dtiologische Sonderform ist das durch Kadmiumstaubinhalation
verursachte sog. Kadmiumemphysem.

Viele andere Langzeitinhalationen von Stduben, Gasen (Rauchen) und Aeroso-
len oder akute toxische Schédigungen kénnen zu einem emphysematischen Struk-
turumbau der Lunge fithren (s. auch 9.2.3, 9.2.4, 10.3). Uberschreiten die destruk-
tiven Verdnderungen des Alveolarraums ein gewisses MaB und fiihren sie zu einem
zystisch blasigen Umbau der Lunge, so verwenden wir Begriffe wie ,,Honigwaben-
lunge® oder ,,vanishing lung“, wenn der emphysematische Gewebsverlust sehr
schnell fortschreitet.
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Abb. 100. Bulloses Emphysem
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Abb. 101. Paraseptales Lungenemphysem bei einem 27jahrigen Patienten mit rezidivierendem
Spontanpneumothorax

Man unterscheidet weiter:

bulléses Lungenemphysem (Abb. 100): Emphysematose, blasige Hohlrdume in der
Lunge von mindestens 1 cm Durchmesser. Haufig vergesellschaftet mit anderen
bronchopulmonalen Krankheiten. Die VergroBerung des Blasenvolumens kann
eine mediastinale Verlagerung und/oder eine Kompression des Lungengewebes
hervorrufen.

Anmerkung: Das bullése Emphysem ist in vivo am ehesten radiologisch und
szintigraphisch erfaB3bar.

Ein rontgenologisch nicht zu erkennendes Lungenemphysem ist das

paraseptale Lungenemphysem (Abb. 101): Emphysematose Verdnderungen, die sich
im Bereich von Grenzflichen der Lobuli im interstitiellen Bindegewebe und
entlang der Pleura visceralis entwickeln. Sie haben selten funktionelle Bedeutung,
fithren aber oft zu Spontanpneumothorax wie andere Emphysemformen auch (13.1).

Ist das Lungenemphysem auf einen Lobus beschrinkt und bereits in der
Kindheit nachweisbar, spricht man vom

kindlich lobiren Lungenemphysem: Erweiterung und/oder Destruktion eines Lun-
genlappens, meist eines Oberlappens. Es wird meist bei Kindern wenige Tage nach
der Geburt, mit den Zeichen einer fortschreitenden respiratorischen Insuffizienz
manifest. Es kann mit anderen MiBbildungen vergesellschaftet sein und ist am
ehesten radiologisch erkennbar (Swyer-James- oder Mac Leod’s-Syndrom).

Eine weitere, iiberdiagnostizierte und funktionell oft iiberschitzte Form des
Lungenemphysems ist das

senile Lungenemphysem: Eine in den peripheren Aciniabschnitten beginnende, in
eine panazinire bzw. panlobulire iibergehende Form des Lungenemphysems im
hoheren Alter. Ohne klinische Symptome verlaufend. Der Begriff ist wenig sinnvoll
und sollte nicht mehr verwendet werden.
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Nicht zu dem pathologisch-anatomisch definierten Zustand, charakterisiert
durch irreversible Erweiterung der Luftraume distal von den terminalen Bronchio-
len mit Wanddestruktion, passen folgende Definitionen

kompensatorisches Lungenemphysem: Besser wire der Name kompensatorische
Lungenerweiterung oder Uberbldhung; man spricht auch vom ,,Narben-“ oder
Traktionsemphysem. Lokal oder generalisiert, irreversibel erhohter Luftgehalt der
Lunge als Folge einer kompensatorischen Distension der benachbarten Alveolar-
rdume ohne Wanddestruktion (z. B. nach Pneumonectomie).

Anmerkung: Kann in eine panlobulidre oder sog. irregulidre Form des Lungen-
emphysems iibergehen.

Interstitielles Lungenemphysem: Luft im peribronchialen, perivaskulidren oder sub-
pleuralen Bindegewebe. Ist meist Folge einer Lungenverletzung bzw. eines Lun-
genrisses, hat mit den iibrigen Emphysemformen ebensowenig zu tun wie das
Haut- und Mediastinalemphysem.

Atiopathogenese

In der Vergangenheit sind mechanischen Faktoren bei der Emphysemgenese sicher
zu groBe Bedeutung beigemessen worden. Sie sind nur beim sog. kompensatori-
schen Lungenemphysem unumstritten. Mit der Entdeckung des a,-Antitrypsin-
mangels als vererbtem Enzymmangel ist die Bedeutung biochemischer Pathome-
chanismen (Endoxine, Leukozytenproteasen etc.) wieder vermehrt in den Vorder-
grund geriickt. Die kindlichen Lungenemphyseme (McLeod-Syndrom, Swyer-
James-Syndrom) sind meist angeborene MiBbildungen und gehen oft mit anderen
Hypoplasien (Pulmonalarterien) einher. Auch das paraseptale Lungenemphysem
diirfte vorwiegend angeboren sein und fithrt im Gegensatz zur ,,vanishing lung*
(=rasch progredientes bulloses Lungenemphysem) unbekannter Atiologie nicht
zur respiratorischen Insuffizienz, aber oft zum Spontanpneumothorax. ,,Small
airway disease” kann beim paraseptalen Lungenemphysem nicht nachgewiesen
werden (Abb. 102). Beim zentrilobuldren Emphysem sind die Entziindungen der
peripheren Atemwege meist primédre Ursache des emphysematischen Lungenge-
ristumbaus. Andererseits macht der primire emphysematische Lungengeriistum-
bau Patienten mit panlobuldrem Emphysem vermehrt anfillig fur chronische
Bronchiolitiden. Raucher haben bis zu Smal mehr vorwiegend tote Alveolarmakro-
phagen im peripheren Respirationstrakt, welche iiber Elastasen- und Proteasenfrei-
setzung zur Autolyse des Lungenparenchyms beitragen konnen (zentriazinires
Emphysem).

Direkte toxische Einwirkungen von Kadmiumstaub, Nitrosegasen etc. konnen
ebenfalls zu einer emphysematischen Defektheilung der Lungen fithren. So ist das
Lungenemphysem als Negativparenchymvariante wie die Lungenfibrose als Posi-
tivparenchymvariante oft Endzustand chronischer Lungenkrankheiten. In diesem
Sinn muB auch die Pathogenese des senilen Lungenemphysems gesehen werden.
Dieses hat mit dem Altwerden per se nichts zu tun, jedoch sehr viel mit einer durch
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Abb. 102. Funktion (Lungenvolumina) und maximale exspiratorische FluBvolumenkurve mit
Helium (He) und Sauerstoff (O,) von Jugendlichen mit (Patienten) und ohne Spontanpneu-
mothoraxanamnese (Referenzkollektiv) gleicher GroBe, gleichen Alters und Geschlechts. Dis-
krete nicht signifikante Lungeniiberblihung ohne nachweisbare Atemwegsobstruktion bei den
Jugendlichen mit paraseptalem Emphysem. Die beiden Kollektive koénnen nur durch die
Einatemzug-Diffusionskapazitit (D.co) unterschieden werden

jahrelanges Einwirken von Inhalationsnoxen geschiddigten Lunge. Lungenem-
physeme konnen im Tierversuch durch inhalative (NO,, Os) oder systemische
Gaben einer Reihe von Noxen experimentell verursacht werden.

Diagnose

Verliangertes Exspirium, abgeschwichtes Vesikuldratmen, tiefstehende und wenig
verschiebliche Zwerchfelle, bei symmetrisch hypersonorem Klopfschall mit FaB3-
thorax und tief im Jugulum stehendem Adamsapfel sowie aufgehobener absoluter
Herzdidmpfung sind Spétsymptome (Abb. 10). Die Frithstadien der Lungenemphyseme
sind schwierig zu diagnostizieren. Histologische Gewebsentnahmen sind hochstens
im Rahmen einer chirurgischen Pneumothoraxtherapie (Pleurodese) moglich (Abb.
101). Die langsam sich entwickelnden diffusen Lungenemphyseme mit progredien-
ter Belastungsdyspnoe bis zur Ruhedyspnoe werden rontgenologisch und funktio-
nell meist erst in fortgeschrittenen Stadien faBbar. Die Lungenfunktionsverande-
rungen sind durch Gabe von Pharmaka (Bronchospasmolytika etc.) nicht reversibel.

Funktionstests

Fiir die Frithdiagnostik haben sich die regionalen Verteilungs- und Auswasch-
kurven mit radioaktiven Gasen bewdhrt. Fir das a,-Antitrypsinmangelemphy-
sem ist die vor dem Auftreten von klinischen Symptomen nachweisbare Per-
fusionsminderung in den basalen Lungenfeldern typisch (Abb.99b). Regionale
und bullése Lungenemphyseme zeigen entsprechende lokale Perfusionsminderun-
gen und ,air trapping“. Ein empfindlicher globaler Lungenfunktionstest ist die
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Messung der CO-Einatemzugdiffusionskapazitit (Dy.), welche fiir die Friih-
diagnostik eingesetzt werden kann (solange noch keine wesentliche Atemwegsob-
struktion besteht). Die Dy ist vermindert wegen der verlingerten Diffusions-
strecke in den ausgeweiteten Alveolarraumeinheiten und dem konkomitierenden
Lungenkapillarverlust. Sobald aber eine wesentliche Atemwegsobstruktion nach-
weisbar ist oder andere Ursachen fiir eine Diffusions-Perfusions-Verteilungsstérung
in Frage kommen, ist die Dy ,-Bestimmung selbstverstiandlich nicht als emphy-
semspezifisch anzusehen. Solange ein Lungenemphysem zu keiner mit den klassi-
schen Methoden der Lungenfunktionsdiagnostik (R,,, FEV,/IVC etc.) nachweis-
baren Atemwegsobstruktion gefiihrt hat, ist es beziiglich korperlicher Leistungs-
fahigkeit meist irrelevant. Der FEV, ist fur die Emphysemdiagnostik die emp-
findlichere GroBe als der aussschlieBlich exspiratorisch erhohte Bronchialwider-
stand, bei Ruheatmung gemessen. Ist auch der inspiratorische R,,, erhoht, ist das
Lungenemphysem nicht mehr alleinige Ursache der obstruktiven Ventilationssto-
rung. Tests wie Closing volume, FluBvolumenkurven mit Helium und Luftatmung,
frequenzabhingige Compliance haben sich in der Praxis ebensowenig bewihrt wie
die Bestimmung der maximalen elastischen Retraktionsdriicke (mit Osophagus-
sonde gemessen) und die nicht emphysemspezifischen N,-Auswaschkurvenanaly-
sen mit O, am Mund gemessen. Uber Multigasanalysen (SF¢- und He-Auswasch-
kurven) und Pcq /Pag -Vr-Diagramme fehlen noch geniigende anatomisch-funk-
tionelle Vergleichsuntersuchungen. Auch blutgasanalytisch gibt es kein emphy-
semspezifisches Muster. Sehr oft sind die Blutgase in Ruhe vor allem beim panlobu-
laren Lungenemphysem lange im Normbereich. Wir verlassen uns fiir die Emphy-
sembeurteilung auf die integrale Messung von statischen (erhohte Totalkapazitit),
und dynamischen Lungenvolumina sowie Stromungswiderstandstests (R, FluBvo-
lumenkurven). Mittels Diskriminanzanalyse kann auch hier die globale Lungenem-
physemdiagnostik verbessert werden (Abb. 103). Regional begrenzte Lungenem-
physeme konnen nur durch regionale Tests vermutet (Réntgenbild, Tomogramme,
Angiographie) und quantifiziert werden, z. B. mit der Computertomographie. Wie-
derholt gemessene, gleich groBe Volumendifferenzen (trapped air) zwischen den
mit Verdiinnungsmethoden (Helium, **Xe etc.) und ganzkorperplethysmogra-
phisch bestimmten nicht oder nur teilweise mobilisierbaren Lungenvolumina (TLC,
FRC, RV) stiitzen die Emphysemdiagnostik. Fiir die Prognose ist die Einteilung in
obstruktive und nicht obstruktive Lungenemphyseme wichtig.

Rontgenologische Zeichen

Bullae (eine Blase erlaubt die Diagnose noch nicht!) mit Rarifizierung der Lungen-
gefiBbahn und irreversibler (wiederholte Aufnahmen) Lungeniiberblihung erlau-
ben oft auf Anhieb die Diagnose bulloses Lungenemphysem (Abb. 100). Die
Lungenemphysemdiagnostik kann durch eine Thoraxaufnahme in maximaler In-
und Exspirationsstellung oder durch Anfertigen von Tomogrammen (CT) (s.
Abb. 28) verbessert werden. Die vermehrte Strahlentransparenz des Retrokardial-
und Retrosternalraums ist ein weniger sicheres Zeichen als der abdominalkonvexe
Zwerchfelltiefstand mit geringer in- und exspiratorischer Verschieblichkeit. Alle
diese Zeichen werden auch bei der akuten funktionellen Lungeniiberblihung als
Folge eines Asthma bronchiale beobachtet und sind nur bei Patienten mit ausge-
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Abb. 103. Typisches Funktionsmuster, pathologisch-anatomisch und rontgenologisch diagno-

stizierter obstruktiver Lungenemphyseme. Man beachte die starke irreversible Lungeniiber-
blahung

prigtem Lungenemphysem nachweisbar. Die Bronchographie trigt hochstens bei
Patienten mit MiBBbildungen zur Diagnostik bei.

Klinische Zeichen

Der Patient mit vorwiegend panlobulirem Lungenemphysem (A-Typ; s. Abb. 64a
u. 99a) wird im angelsdchsischen Schrifttum oft als ,,pink puffer” oder ,fighter*
apostrophiert, weil er lange Zeit keine respiratorische Globalinsuffizienz, keine
Rechtsherzhypertrophie (Tropfenherz) und keine Polyglobulie bei im Normbereich
liegenden arteriellen Blutgasen in Ruhe entwickelt. Abgeschwichtes Vesikuldratmen
bei fehlenden inspiratorischen, evtl. auch exspiratorischen, trockenen Nebengeriu-
schen und absoluter Herzddmpfung mit leisen Herztonen ohne bronchitische
Symptome sowie weiter hypersonorer Klopfschall iiber allen Lungenfeldern, tief-
stehende, wenig verschiebliche Lungengrenzen erlauben die Vermutungsdiagnose
,,panlobuldres” Lungenemphysem. Bei bronchitischen und asthmatischen Zeichen
(trockene Nebengerdusche) tippt man eher auf ein ,zentrilobuldres* Lungenem-
physem ,,blue bloater* (B-Typ), s. auch 9.2.4.2; Abb. 64b, 70 und Tabelle 27. FaB-
formiger Thorax (gute Statur des dlteren Herrn) mit einem im Jugulum verschwin-
denden Adamsapfel sowie PreBlippenatmung erlauben im fortgeschrittenem
Krankheitsstadium eine Primavistadiagnose. Die pulmonale Hypertonie ist bei Pa-
tienten mit reinem Lungenemphysem in Ruhe und bei korperlicher Belastung sel-
ten so ausgeprigt wie bei anderen Formen des Cor pulmonale (Abb. 70, 99 a).
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Bronchoskopisch ist das extreme Kollabieren der Atemwege ohne spastische und
entziindliche Komponente (Tracheobronchialkollaps) ein diagnostisch verwendba-
rer Hinweis.

Therapie

Bei exogen verursachten Lungenemphysemen Noxen ausschalten (Rauchverbot!).
Das Lungenemphysem kann per definitionem kaum mit Pharmaka therapiert wer-
den. Liegt eine akute oder chronische Bronchitis als Begleiterkrankung vor, so muf3
diese energisch behandelt werden, um einer weiteren Progredienz des irreversiblen
Lungenstrukturverlusts moglichst vorzubeugen. Beim panlobuldren, z.B. durch
Antitrypsinmangel verursachten Lungenemphysem kann man versuchen, durch
eine Langzeitkortikoidgabe bei schubweisem Fortschreiten (vanishing lung) den
autolytischen Proze zu verlangsamen. Antitrypsininfusionen und andere Pro-
teinasenhemmer stehen fiir eine dem Enzymmangel angepaBte Therapie leider
nicht zur Verfiigung, respektive haben nicht die gewiinschte Wirkung gezeigt oder
sind als Langzeittherapie nicht in der notwendigen Dosis zu applizieren. Regionale
angeborene oder erworbene Emphyseme (Blasen) konnen bei normalem Restlun-
gengewebe reseziert werden, wenn sie zu Verdringungs- und Kompressionssympto-
men fithren. Eine ausreichende prioperative und postoperative Lungenfunktion
muf garantiert werden (s. auch 9.2.8). AuBBerdem miissen entsprechende Symptome
mit zunehmender Uberblidhung (trapped air) auf rein lokaler Basis (Lungenzysten
und Blasen) nachgewiesen sein (kindliche Lungenemphyseme mit totalem Perfu-
sionsausfall), um den chirurgischen Eingriff zu rechtfertigen.

Bei schweren diffusen Lungenemphysemen mit lokalisierten Ventilationsvertei-
lungsstérungen und irreversiblem Perfusionsausfall (meist beidseits basal) kann
eine rontgentherapeutische Bestrahlung des funktionell wertlosen Emphysemge-
webes versucht werden. Eine Uberbldhungssymptomatik mit enorm erhéhter Total-
kapazitit und einem RV/TLC-Verhiltnis iiber 80% kann durch eine bestrahlungs-
induzierte lokale Fibrose verbessert werden. Der Therapieerfolg der Bestrahlung
(bis 6000 rad) muB in erster Linie funktionell iberpriift werden (Abnahme der TLC
und dadurch verbesserte Atemmechanik des Zwerchfells!), da eine Fibrosierung im
Rontgenbild wegen der initialen Uberblahung des funktionstiichtigen Lungengewe-
bes oft nicht oder erst spéter erkannt wird (nach 6—12 Monaten).

Atemgymnastik, PreBlippenatmung, assistierte positive Uberdruckbeatmung
oder Langzeit-O,-Gaben (arterielle Hypoxie <60 mmHg) sind als rein symptomati-
sche Therapieformen fir Endstadien reserviert. Dosiertes korperliches Training, das
noch zu keiner Zunahme der respiratorischen Partial- oder Globalinsuffizienz fihrt,
sollte solange wie moglich aufrechterhalten werden (Muskeltraining).

Bei vielen fortgeschrittenen Lungenemphysemen besteht eine chronische infektiose
oder nicht infektidse (sog. unspezifische) Bronchitis mit asthmatischen Schiiben
(reversible Bronchialobstruktion), die einer bronchospasmolytischen und anti-
phlogistischen Therapie, unterstiitzt mit Sekretolytika (Expektorantien), zuginglich
ist (s. auch 9.2.6). Antitussiva (Abb. 13) kénnen bei nichtlichen Hustenanfillen
indiziert sein, um einen erholsamen Schlaf zu garantieren und die damit verbun-
denen Rechts- und Linksherzbelastungen mit der Gefahr eines akuten Rechtsherz-
versagens zu mindern (Abb. 70). Das ,kleine” Herz des Emphysematikers spricht
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i.allg. auf Digitalisgaben nicht gut an, im Gegenteil, es besteht eine erhohte Gefahr
fur plotzliche Rhythmusstorungen oder Tod in Asystolie unter dieser Therapie.
Jede Therapie der pulmonalen Hypertonie bei Lungenemphysem muf3 versuchen,
iiber die Verbesserung der alveoldren O,-Partialdriicke (IPPB oder O,-Therapie;
Cave CO,-Narkose!) eine evtl. nachweisbare funktionelle GefiBkonstriktion (al-
veolovaskulirer Reflex) zu verbessern und damit das rechte Herz zu entlasten.

Der Ubergang in eine respiratorische Globalinsuffizienz mit oder ohne Rechts-
herzdekompensation (periphere Odeme, positiver hepatojugulirer Reflux als Folge
eines Anstiegs des enddiastolischen Ventrikeldrucks) ergibt im statistischen Mittel
eine Lebenserwartung von weniger als 3—4 Jahren.
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10.3 Alveolitiden, Granulomatosen, Lungenfibrosen

Akute nicht infektiose Entziindungen (Alveolitiden) mit diffuser intraalveoldrer
und interstitieller Zellvermehrung und Fibroblastenwucherung sowie Granulom-
bildung (Lungengranulomatosen und Lungenfibrosen) sollen trotz ihrer recht ver-
schiedenen Atiopathogenese hier zusammengefaBt werden. Eine allgemein aner-
kannte Nomenklatur der fibrosierenden Lungenkrankheiten fehlt bis heute.

Definition: Krankheiten, welche durch Bindegewebsvermehrung des Lungenge-
riists mit Alveolarraumverlust gekennzeichnet sind. Es handelt sich dabei um ein
Reaktionsmuster der Lunge auf verschiedenste Noxen. Auch familidre und idio-
pathische Formen kommen vor.
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Abb. 104. Schema des Lungenbindegewebes. Perivasku-
lares und peribronchiales (/), interlobulires (2), intralo-
bulires (3), alveoldres (interstitielles) (4) und pleurales (5)
Bindegewebe. (Modifiziert nach Gil 1970)

Lokalisatorisch kann pathohistologisch zwischen einer alveoldr interstitiellen,
intralobuliren (Alveolen und Acini befallen), interlobuldren, peribronchialen, pleu-
ralen und perivaskuliren Lungenfibrose unterschieden werden (Abb. 104). Die
morphologischen Kriterien geben nur beschrankt differentialdiagnostische und the-
rapeutische Hinweise. Zudem sind punktuelle Gewebsentnahmen selten fur die
gesamte Lunge reprisentativ. Liegt eine infektiose, allergische oder toxische Ent-
zindung am Anfang der pathogenetischen Kette, spricht man eher von Alveoliti-
den. Bilden bekannte Noxen wie biologisch aktive Stdube (z.B. Pilzsporen), Typ-
ITI-Reaktionen oder unbekannte Noxen (z.B. Sarkoidose) mehr knotige Wucherun-
gen, spricht man von Lungengranulomatosen. Sprossen die Fibroblasten als Folge
von eiweireichem Exsudat in den Alveolarraum (z.B. bei Lungenstauung, Lun-
genddemen) oder als Folge von immunologischen Prozessen (Angitiden, Kollage-
nosen), verwendet man mehr den Sammelbegriff Lungenfibrose. Weiter unter-
scheidet man zwischen diffusen, d.h. mehr oder weniger die gesamte Lunge erfas-
senden und regionalen Lungenfibrosierungen. Die initialen Krankheitsbilder,
welche die spitere Fibrosierung auslosen konnen, werden hier nur als pathogene
Mechanismen kurz erwihnt und ausfithrlich an anderer Stelle besprochen, z. B. die
verschiedenen Lungenddeme, Pneumonien etc.

Trotz der zahlreichen dtiologischen Faktoren, welche zur sog. Lungenfibrose
fithren konnen, ist das Krankheitsbild im Verhaltnis zur Héufigkeit des Bronchial-
karzinoms, des Asthmas, der chronischen Bronchitis und des Lungenemphysems
sowie der infektiosen Erkrankungen der Lunge relativ selten.

Im Endstadium manifestieren sich viele fibrosierende Lungenkrankheiten als
sog. Wabenlunge (Abb. 105a). Dabei handelt es sich um einen vorwiegend rontgen-
diagnostischen Begriff, der einen wabenformigen sklerosierenden Parenchymumbau
als Endstadium von Lungenfibrosen verschiedenster Atiologie kennzeichnet. Patho-
logisch-anatomisch ist eine ,,emphysematose Lungensklerose® oft mit Proliferation
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Abb. 105. a Wabenlunge als Endstadium einer Lungenfibrose (Emphysem und Fibrose kom-
biniert). b Regenerationsproliferation bei diffuser Lungenfibrose (Wabenlunge)
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Tabelle 42. Ursachen fibrosierender Lungenkrankheiten, Alveolitiden und Granulomatosen

Bekannte Ursachen

Inhalative Noxen

— Organische Stdube (exogen-allergische Alveolitiden)

— Anorganische Staube (Pneumokoniosen)

— Gase, Dampfe (N,Oy, Zn-Nebel)

— Chronische Fliissigkeitsaspirationen

— Chronische infektidse Entziindungen (Bakterien, Mykoplasmen, Rickettsien, Chlamydien,
Viren, Pilze, Parasiten)

Nichtinhalative Noxen

— Toxische Substanzen (Pharmaka, Herbizide)

— Ionisierende (radioaktive) Strahlen

— Chronische Linksherzinsuffizienz (Mitralvitien)
— Post-Schock- und Traumatisationslungen

— Multiple Fett- und Kontrastmittelembolien

Assoziiert mit Systemerkrankungen
Mit Kollagenosen:
Lupus erythematodes, Dermatomyositis, Sklerodermie, rheumatische Arteriitis, pcP, Panar-
teritis nodosa
Bei M. Bechterew und Sjogren-Syndrom
Mit Lungenvaskulitiden:
Goodposture Syndrom, Lungenhimosiderose, Wegner-Granulomatose, chronisch eosino-
phile Pneumonie, allergische Granulomatose (Churge-Strauss), Loffler-Syndrom
Histiozytose X:
Eosinophiles Granulom, Retikuloendotheliose, Abt-Letterer-Sive-Krankheit, Lipoidgranu-
lomatose, Hand-Schiiller-Christian-Krankheit,
Speicherkrankheiten, Thesaurismose (M. Gaucher), (primére) Lungenamyloidose
Neuroektodermale Erkrankungen:
Neurofibromatose Recklinghausen, tuberose Sklerose, Sturge-Weber-Krabbe-Syndrom
Sarkoidose (Stadium IT bis III)
Mukoviszidose (Kinder!)

Unbekannte Ursachen

Familiire Form (Adoleszenz!)

Nichtfamilidre Form (sog. Hamman-Rich-Syndrom = desquamativ interstitielle Pneumonie
und ,usual interstitial pneumonitis“ nach Liebow), idiopathisch fibrosierende Alveolitis
oder kryptogene Lungenfibrosen

glatter Muskulatur in den fibrosierenden Abschnitten und bronchioldre Regene-
rationsproliferation (mit dem Risiko der Entwicklung maligner Dysplasien) nach-

weisbar (Abb. 105b).
In Anlehnung an Scadding und Hinson (1967) teilen wir die fibrosierenden

Lungenkrankheiten (s. auch Tabelle 42) ein in:

1. diffuse Lungenfibrosen als Folge bekannter Ursachen,
2. assoziiert mit Systemerkrankungen,
3. sog. dtiologisch unbekannte oder idiopathische Formen.
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Diagnostisches Vorgehen

Anfallsweise oder langsam progredient sich entwickelnde Atemnot mit oder ohne
Fieberschiibe und Husten geben zusammen mit einem Thoraxrdntgenbild, das auf
einen chronischen interstitiellen ProzeB hinweist, die Verdachtsdiagnose fibrosie-
rende Lungenkrankheit. Das Thoraxrontgenbild (evtl. mit Breischluck bei Sklero-
dermieverdacht) kann bei Sarkoidose, Silikose, Tuberkulose eine Primavistadia-
gnose erlauben. Man wird aber nicht versiumen, die rontgenologische Diagnose
nach dem folgenden Schema zu erhérten:

a) Lungenfibrosespezifischer Anamnesebogen
Status
b) Lungenfunktionsabkldrung
c) Blutbild
Blutserologie und -immunologie
d) Lungenbiopsie
— transbronchial
— transthorakal
Mediastinallymphknotenbiopsie bei vergroSerten LK
€) Bronchoalveolire Lavage

Das in Tabelle 43 gezeigte Standardanamneseblatt hat sich zur Abklirung bei Pa-
tienten mit Verdacht auf fibrosierende Lungenerkrankungen bewéhrt.

Status

Klinische Befunde wie Trommelschlegelfinger finden sich vor allem bei der idiopa-
thischen Lungenfibrose, Auskultationsphdnomene wie Sklerophonie und die von
den Patienten oft angegebene Inspirationshemmung (Door-stop-Phdnomen) sind
meist Spatsymptome. Gelenkbeschwerden und Hautverinderungen sind oft mit be-
sonderen Formen der Lungenfibrosen verbunden, wie Kollagenosen, Sarkoidose.

Laboranalysen Adenoviren
Rheumafaktoren Mykoplasmen
Antinukleédre Antikorper (ANA) Ornithosen
Antimitochondriale Antikérper (AMA) Q-Fieber
Anti-glatte-Muskulatur-Antikérper Masern
(smooth muscle) (ASMA) Varizellen
Quantitative Inmunglobuline, ACE Zytomegalie
(Angiotensin converting enzym) Epstein-Barr-Virus
Kreatin und Kreatinin im 24-h-Urin Mononukleose
Komplementbindungsreaktionen: Brucellose
Influenza Toxoplasmose
Parainfluenza Klebsiellen

Respiratory syncytial Prazipitine auf Pilze, Bakterien
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Tabelle 43. Patientenfragebogen (bitte zutreffendes ankreuzen)

1.

Sind in Ihrer Familie, bei Ihren Verwandten folgende Krankheiten bekannt:
Lungenfibrosen
Allergische Erkrankungen

. Sind oder waren Sie titig in:

Landwirtschaft
Holzverarbeitung
Bergbau

Steinbruch

Brauerei
Papierherstellung
Metallverarbeitung
Milch-, Kidseverarbeitung

. Welchen Beruf haben Sie? . . . . . . . . . . . .. ... .. .. ...

. Haben oder hatten Sie Umgang mit folgenden Stoffen:

Keramik
Asbest
Textilien
Kunststoffe
Waschmittel

anderen, welchen? . . . . . . . . . . ..o

. Kommen Sie regelmiBig oder gelegentlich mit folgenden Vogeln in Berithrung?

Wellensittich

Papagei, Nymphensittich
Kanarienvogel

Tauben

Hihner

anderen Vogeln, welchen? . . . . . . . .. o000 0000

. Sind Sie irgendwelchen Stiauben haufig exponiert?
Fallsja,welchen . . . . . . . . . . . . . . .. ...

8. Luftbefeuchter oder Klimaanlage zu Hause/am Arbeitsplatz?

9. Welche Krankheiten hatten Sie frither?

Lungenentziindung
Tuberkulose

Allergien
Gelenkerkrankung
Rheuma
Hauterkrankung
Krampfleiden (Epilepsie)
Nervenentziindung
Lahmungen

O ®
OO

100

120
130
140
150
16 O
170

310
20
30
340
350
36 O]
370
38 O
39 0
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Tabelle 43 (Fortsetzung)

Tumor 40 O
Schwere Grippe 41
Schwerer Kreislaufschock 42 g
Schwerer Unfall 43 0

10. Wurde bei Thnen folgendes durchgefithrt?
Lymphographie 44
Bestrahlung 45 0O
Operation 46 ]
welche? . . . . . L L L Lo e e e e e e

11. Zu Thren jetzigen Beschwerden:
Haben Sie
Husten 47 O
wenn ja, wie lange schon: 50
seit..... Monaten 48 OO0
mit Auswurf 51Qg
wenn ja, wieviel Auswurf:
..... Teeloffel taglich 52 00O
Atemnot in Ruhe 54 0O
Atemnot bei Belastung 550
Fieberanfille 56
Schiittelfrost 570
Nachtschweil3 58
Gewichtsabnahme 590
wenn ja, wieviel: 62 Mon
..... kgin..... Monaten 60 OJOOd
Gliederschmerzen 64 O
Gelenkschmerzen 650
Muskelschmerzen 66 [
Kopfschmerzen 67 1
Durchblutungsstérungen 638 [
gelegentlich blau oder weiB verférbte, kalte Finger 69 O
Schluckstérungen 70

Funktionsdiagnostik

Der Funktionsdiagnostik kommt fiir Diagnose, Differentialdiagnose und therapeu-
tische Verlaufskontrolle eine entscheidende Bedeutung zu. Kennzeichnend fiir die
Lungenfibrosen ist, da durch entziindliche und fibrosierende Verdnderungen
primir die Funktion des Alveolarraums beeintrichtigt wird. Die Atemwege werden
meist sekundir und vorwiegend peripher betroffen. Es gilt also, diejenigen funk-
tionellen Tests einzusetzen, welche Verdnderungen des Alveolarraums

1. moglichst frith und
2. lungenfibrosespezifisch erfassen.

Der entziindlich-fibrose Umbau des alveolokapilldren Interstitiums fiihrt primér zu
einem Volumenverlust, verbunden mit einer verminderten Dehnbarkeit der Lunge,
was sich im Gasaustausch als sog. Diffusions-Perfusions-Verteilungsstérung mani-
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festiert. Die evtl. vorhandene Begleitbronchiolitis, welche sich vorwiegend als Ven-
tilations-Perfusions-Verteilungsstorung darstellt, kann durch Obstruktionsparameter
wie die forcierte exspiratorische FluBvolumenkurve am ehesten erfafit werden.

Durch Multivarianzanalyse verschieden invasiver MeBmethoden kann gezeigt
werden, daB3 die folgenden MeBgréBen zur funktionellen Abklarung und Therapie
von Lungenfibrosen sowie zu Verlaufsbeobachtungen geeignet sind:

1. Lungenvolumina: Vitalkapazitit, exspiratorische Sekundenkapazitit, maximale
exspiratorische FluBvolumenkurve (Abb. 106),

2. Einatemzug-CO-Diffusionskapazitit (Dy (),

3. arterielle Blutgase in Ruhe und insbesondere bei koérperlicher Belastung bis zum
symptomlimitierten Abbruch,
Himodynamik im kleinen Kreislauf mit Rechtsherzkatheterisierung mit und

4. ohne O,-Atmung in Ruhe und bei korperlicher Belastung.

Die Messung der Lungencompliance und andere mit der Osophagusdruckmethode
zusammenhingende GroBen hat sich in der Praxis nicht durchsetzen kénnen, da
die Methode vom Patienten als zu invasiv empfunden werden. Andererseits sind
beziiglich der Reproduktion der MeBwerte (Lage der Osophagusdrucksonde etc.)
noch viele Fragen offen.

TLC
_‘I ‘ .1'. |
- | |
Ve 1/s
1 1 i | | I 1 _' | BERRR Rt |
12 10 8 6 4 2 t F N

Abb. 106. Typisches Funktionsmuster von Patienten mit Lungenfibrosen ohne emphysemati-
schen Umbau und Obstruktion der peripheren Atemwege. Man beachte, daB die Form der
maximalen exspiratorischen FluBvolumenkurve (V) der Norm entspricht (———-). Lediglich
die Totalkapazitit (T'LC) ist entsprechend der eingeschrinkten Vitalkapazitit gegeniiber der
Norm (N) vermindert. Das Residualvolumen der Fibrosen (F) entspricht der Norm. Diese rein
restriktive Ventilationsstérung kann im Endzustand oder bei besonderen Fibroseformen (exo-
gen allergische Alveolitiden, Sarkoidose, Silikose) in eine gemlschte leicht obstruktive, aber
vorwiegend restriktive Ventilationsstérung iibergehen
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Erwdhnenswert ist, daB keine brauchbare quantitative Beziehung zwischen
Rontgenbefund und Lungenfunktion besteht. Weiter ist der Zusammenhang zwi-
schen Histologie und Lungenfunktion ebenfalls nur locker. Neuere morphologische
Analysen haben zudem gezeigt, daB3 der sog. ,.alveolokapilldre Block® im wesent-
lichen auf eine Verminderung der perfundierten Diffusionsfliche und nicht auf
eine VergroBerung der Diffusionsdistanz der Atemgase zwischen Alveolarraum und
Blut zuriickzufithren ist. Bei allen nicht mit einer bronchialen oder bronchioliren
Obstruktion einhergehenden fibrosierenden Lungenkrankheiten ist der Befund
einer mit korperlicher Belastung zunehmenden arteriellen Hypoxie und Hypokap-
nie typisch (Ausnahme: Terminalstadien mit respiratorischer Globalinsuffizienz).
Fehlt sie bis zum symptomlimitierten Belastungsabbruch, ist der lungenfibrotisch
bedingte Ausfall mit groBter Sicherheit funktionell irrelevant.

Histopathologie

Eine histologische Diagnose ist durch Biopsie 1. mit transbronchialer Zange, 2. mit
transthorakaler Nadel (Hauser) und 3. evtl. durch Minithorakotomie in allen nicht
restlos klaren Fillen anzustreben. Uberraschende Befunde kommen immer wieder
vor. VergroBerte Mediastinallymphknoten sind stets transbronchial oder media-
stinoskopisch zu biopsieren. Lediglich eindeutige klinische, funktionell und labor-
miBig abgesicherte Diagnosen erlauben, auf eine Histologie zu verzichten, bevor
man mit der Therapie beginnt.

10.3.1 Erkrankungen aufgrund inhalativer Noxen
10.3.1.1 Organische Stiube (immunologische Typ-III-Reaktionen)

Diese Krankheiten werden auch unter dem Begriff exogen allergische Alveolitiden
zusammengefaft. Sie entwickeln sich als Immunreaktionen vom Typ III (Arthus-
Phianomen, auch Typ IV wird diskutiert) an der Lunge nach Inhalation verschiede-
ner organischer Noxen. Bei fortschreitender Exposition kommt es zur diffusen Lun-
genfibrose. Man unterscheidet die akute allergische Alveolitis und die mehr schlei-
chende chronisch fibrosierende Form. Die entsprechenden diagnostischen Krite-
rien sind in Tabelle 44 zusammengestellt.

Tabelle 44. Verlaufsformen der exogenen allergischen Alveolitis

Akut Chronisch
Dyspnoe (Belastung — Ruhe) + +
Husten, Auswurf -) (+)
Trockene Nebengerdusche (+) +
Fieber + -
Leukozytose + -
Hyper-y-Globulindmie + +
Prizipitine + +

Thoraxrontgen Fleckig Miliar
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n
8
8]
6l {n=14)
X akut
I chronisch
L |
3
2
2]
g 1
Wellen- Farmer  Tauben Befeuchter
a sittich
(n=14)
Belastungsdyspnoe 14

trockener Husten

—
w

Gewichtsabnahme 10
Fieber DXXXX A
Schiittelfrost XXX I A
Gliederschmerzen DXXXX A
Ruhedyspnoe XXX 1 3
b B - chron. X - akut

KLINIK (n=14)

feinblasige NG RN ]
Uhrglasndgel 1 | A

RONTGEN
interst Strukturt [ N | 10
¢ hilire Lymphome [ ] 3

Abb. 107a—e. Ursachen (a), klinische Symptome (b), Réntgen- (¢) sowie Laborbefunde (d) bei
14 Patienten mit exogen allergischer Alveolitis, wovon nur 4 eine klinisch-typische akute Typ-
ITI-Reaktion zeigten. (e) Lungenbiopsie mit alveoldrem Exsudat und verbreiterten Interlobu-
lar- und Alveolarsepten bei akuter exogener Alveolitis
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(n=14)
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Abb.107d  Polyglobulie ) ]

Abb. 107 e

Definition

Allergische Entziindungen des Alveolarraums mit oder ohne Beteiligung der peri-
pheren Atemwege, hervorgerufen durch Inhalation organischer Stiube (Bakterien,
Pilzsporen, tierische und pflanzliche Partikel). Allergische Typ-III-Reaktion mit
Ablagerung von Immunkomplexen aus Antigen, Antikorpern und Komplement.
Akute Verlaufsform 6-24 h nach Exposition: Atemnot, Fieber und Leukozytose.
Granulombildung (Typ IV?) und diffuse interstitielle Fibrose kénnen sich auch
ohne akute Symptomatik entwickeln (chronische Verlaufsform) Abb. 107 a—d.

Die &tiologische Diagnose geschieht meist durch eine sorgfiltige Allgemein-
und Berufsanamnese sowie den Nachweisen von Prizipitinen im Serum. Die Morpho-
logie allein ist dtiologisch selten entscheidend (Abb. 107 ).

Diagnostische Inhalationstests verbieten sich meist, da eine wiederholte positive
Reaktion im Gegensatz zu der allergischen Typ-I-Reaktion bleibende Lungenver-
anderungen hinterlassen kann.

Die progredient fibrosierenden Alveolitiden aufgrund von Inhalationsnoxen
tragen meistens die Namen des Inhalationsallergens oder bei beruflicher Kontakt-
aufnahme mit der Noxe den Namen der Berufsgruppen, die daran erkranken
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Tabelle 45. Hiufigste Allergene, die bei uns eine exogen allergische Alveolitis hervorrufen

konnen

Allergene Exposition Krankheitsbezeichnung
Antigene

Bakterien:

Thermophile Aktinomyzeten ~ Schimmeliges Heu Farmerlunge
Thermoactinomyces Schimmelige Riickstdnde Bagassose

sacchari, vulgaris

Micropolyspora faeni
(Actinomyces)
Thermotolerante Bakterien

Bacillus subtilis

Pilzsporen:

Aspergillus clavatus, fumi-
gatus
nidulans, niger

Kryptospora corticale,
div. Schimmelpilze

Div. Schimmelpilze

Penicillium frequentans,
Penicillium casei

Gravinum aureo,
Basidium pullans

Tierische Proteine:

Serumproteine von Tauben,
Wellensittichen und Hiih-
nern

Fischmehlextrakte

Serumproteine von Rin-
dern und Schweinen, Leu-
coperdon bovisata

Staub von Pelzhaaren

Insekten:

Antigene des Weizenriissel-
kifers

Pflanzliche Partikel:
Extrakte von Sdgemehl

Extrakte aus Stroh
Extrakt aus Kaffebohnen

von Zuckerrohr

Kompost von
Champignonkulturen
Klimaanlagen

Waschmittelenzyme

Schimmelige Gerste, Malz,
praktisch ubiquitir

Ahornrindenstaub
Korkeichenrindenstaub

Paprikaschoten

Schimmeliger Kise

Holzstaub des
Mammutbaumes

Vogelexkremente

Fischmehlstaub

Schnupfpulver aus Hypo-
physenhinterlappen von
Rindern und Schweinen

Pelzverarbeitung

Weizenmehl

Sagemehl von Eichen,
Zedern, Rotholz

Schimmelige Strohdécher

Arbeit in Kaffeerostereien

Champignonpliickerlunge
(Pilzhindlerlunge)
Luftbefeuchterlunge

Waschmittellunge

Malz- und Papierarbeiter-
lunge,

allergische bronchopulmo-
nale Aspergillose

Ahornrindenschilerkrank-
heit, Suberose

Paprikaspalterlunge

Kiasewdscherlunge

Sequoiose

Taubenziichterkrankheit,
Vogelhalterlunge, Hiihner-
ziichterlunge

Fischmehlarbeiterlunge

Hypophysenextrakt-
Schnupfer-Lunge
Leucoperdonose

Kiirschnerlunge

Kornkiferkrankheit

Holzarbeiterlunge (Wald-
arbeiterlunge)

Neu-Guinea-Lunge

Kaffeearbeiterlunge
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konnen und meistens auch hierfiir speziell versicherungstechnisch entschidigt wer-
den. Tabelle 45 zeigt die hiufigsten Allergene, welche eine exogene allergische Al-
veolitis hervorrufen konnen.

Farmerlunge

Der Name ,,Bauernlunge® ist im deutschen Sprachgebrauch nicht tiblich, da das
Krankheitsbild 1932 von Campell erstmals beschriecben wurde. Drescherlunge,
Erntearbeiterlunge sind andere, selten verwendete Synonyme.

Definition: Exogene allergische Alveolitis nach Staubinhalation bei Arbeiten mit
feuchtem, schimmeligem Heu, Getreide, Gemiise, Holz oder schimmeliger Kom-
posterde. Hauptsichlich durch thermophile Actinomyces, besonders durch Micro-
polyspora und in geringem Umfang durch Thermoactinomyces vulgaris, Thermo-
polyspora virides und einige andere ,,Schimmelpilze* hervorgerufen. Akut besteht
neben der Alveolitis eine interstitielle, betont bronchiolare Entziindung mit Granu-
lomen und GefédBbeteiligung. Bei wiederholter oder chronischer Exposition kann
eine diffuse interstitielle Fibrose mit Wabenlunge auftreten.

Epidemiologie: Die Actinomyces entwickeln sich vor allem im feucht eingefah-
renen Heu. Die Sporen werden beim Auflockern des Heus, z.B. zur Fiitterung,
inhaliert und fithren nach dem bekannten, max. 4- bis 24stiindigen Intervall zu kli-
nischen Symptomen. Die Krankheit kommt praktisch weltweit vor und sollte vor
allem nicht mit der sog. Silofiillerkrankheit verwechselt werden. Letztere ist keine
allergische Schidigung der Lunge, sondern eine chemisch-toxische aufgrund von
Stickstoffoxyden. Letztere werden bei fermentativen Prozessen aus Jauche und un-
geniigend konserviertem Silofutter frei sowie bei Sprengstoffexplosionen (s. 10.3.2.3,
Nitrosegasvergiftungen).

Pathophysiologie: Bei der allergischen Typ-III-Reaktion kommt es akut zu einer
GefiBwandschidigung durch Ablagerung von Immunkomplexen aus Antigen,
Antikdrpern und Komplement mit konsekutiver Exsudation eiweiBreicher Flissig-
keit in die Alveolen, welche eine granulomatése Wucherung der Epithelzellen
nebst Infiltration von Lymphozyten und Plasmazellen in den Alveolarraum bewir-
ken. Dabei entsteht aber keine Nekrose. Retikulum- und Kollagenfasern vermeh-
ren sich spiter, vor allem bei erneutem Kontakt mit dem Allergen.

Extrakte aus schimmeligem Heu werden verwendet, um spezifische Antigene
durch Immundiffusionstests (Ouchterlony) und Immunelektrophorese nachzuwei-
sen. Die Korrelation zwischen den klinischen Befunden und den immunchemi-
schen Resultaten ist gut. Die prazipitierenden Antikorper kénnen noch 1 Jahr nach
erfolgter Exposition nachgewiesen werden, ja selbst nach 5 Jahren konnen noch
70% positiv reagieren. Die Antikorper gehoren zur 7-S-Gammaglobulinfraktion des
Serums, es handelt sich um Glykopeptide.

Diagnose: Bei entsprechender Exposition ist typisch, daB3 die Symptome mit dem
bereits erwihnten Intervall von meistens 4—8 h auftreten. Dabei handelt es sich um
Atemnot, die oft vom Patienten als Asthma bezeichnet wird, verbunden mit Husten
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und Fieber, auskultatorisch konnen trockene (bronchioldre Obstruktion) und feuch-
te (alveoldre Infiltration) Nebengerdusche nachgewiesen werden oder auch fehlen.
Eine erhohte BSG (y-Globulinvermehrung von 22-25 rel.%), Prizipitinnachweis
sowie eine kombinierte leicht obstruktive, aber vorwiegend restriktive Ventilations-
storung lassen zusammen mit einem ,,pneumonieartigen Rontgenbild die Diagno-
se mit groBter Sicherheit stellen. Besondere Bedeutung kommt der gleichzeitig
nachweisbaren Leukozytose zu. Die hiufigste Fehldiagnose ist infektidse (virale)
Pneumonie.

Therapeutisch geht man praktisch bei allen exogen allergischen Alveolitiden
gleich vor, so daB dies am Ende des Kapitels besprochen wird.

Vogelziichterlunge

Definition: Allergische Alveolitis, die besonders bei Personen angetroffen wird, die
mit Hithnern, Tauben, Nymphen- und Wellensittichen umgehen. Hervorgerufen
wird die Krankheit durch Antigene, die in Vogelexkrementen, Serum, Eiern oder
Federn vorkommen. Die Diagnosestellung geschieht wie bei der Farmerlunge
durch Préazipitinnachweis bei entsprechender Anamnese mit lungenfunktionellen
Ausfillen.

Die Krankheit kommt weltweit vor, dabei konnen nicht nur Vogelziichter er-
kranken, sondern auch Leute, die vorwiegend die Vogelexkremente wegschaffen,
insbesondere an Gebduden. Dabei wird antigenhaltiger Staub inhaliert. Die Sym-
ptome treten besonders heftig nach der ,,Stallmistung‘ bei Patienten mit entspre-
chender Sensibilisierung auf. Ist die Staubexposition nur gering (Wellensittich),
entsteht eine mehr oder weniger chronische Verlaufsform, die sich spater rontgeno-
logisch als Honigwabenlunge manifestieren kann (Abb. 105).

Im folgenden sollen kurz die Definitionen der in unseren Breiten nicht beson-
ders héufigen allergischen Alveolitiden gegeben werden (s. auch Tabelle 26).

Bagassose
Granulomatose interstitielle Entziindung der Lunge, die in eine Lungenfibrose
iibergehen kann, hervorgerufen durch Einatmen von Sporen des Thermoactino-
myces vulgaris oder Thermoactinomyces sacchari aus schimmeliger Bagasse (Zuk-
kerrohrsauce).

Die Sporen werden auch in schimmeligem Zuckerrohr und Zuckerrohrriick-
stinden gefunden, die zu Hartfaserplatten, schallddmpfenden und wirmedampfen-
den Platten verarbeitet werden (Kuba).

Champignonpfliickerlunge
Allergische Alveolitis, verursacht durch Einatmen von Micropolyspora faeni (Acti-
nomyces) bet Arbeiten auf Pilzkulturen (Champignon).

Luftbefeuchterlunge

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen thermotoleranter Bakterien,
welche sich insbesonders im feuchtwarmen Milieu von Klimaanlagen festsetzen
und von dort als Aerosol in die Atemwege gelangen. Man spricht auch vom Luft-
befeuchterfieber (Cave Legionellose, s. 10.5.4.4).
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Waschmittellunge
Allergische Alveolitis, ausgelost durch Einatmen von Enzymen des Bacillus subtilis
(Waschmittelenzyme).

Bronchopulmonale Aspergillose (Malz- u. Papierarbeiterlunge)

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von Sporen von Aspergillus
fumigatus, nidulans, niger und clavatus, die in schimmeliger Gerste und Malz zu
finden sind, aber praktisch tiberall auf verdorbenen Friichten etc. wachsen. Nach-
weis durch Hauttest (Typ I und Typ III), Serumprizipitine. Asthmasymptomatik
(Typ I) und Lungenparenchymbeteiligung (Typ III) kommen oft zusammen vor.
Sie miissen von dem einfachen Aspergillusbefall der Atemwege (s. auch 9.2.1.2)
ohne allergische Reaktionen und dem Aspergillom, das meist in Tb-Kaver-
nen zu finden ist, abgegrenzt werden. Unter immunsuppressiver Therapie gibt es
auch eine Aspergilluspneumonie (s. 10.5.9.2).

Ahornrindenschilerlunge
Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von Sporen des unter der
Ahornrinde vorkommenden Pilzes Kryptospora corticale.

Suberose
Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von schimmeligem Kork-
staub oder schimmeliger Eichenrinde (Mittelmeerlédnder).

Paprikaspalterlunge

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen verschiedenster Schimmel-
pilze beim Verarbeiten schimmeliger Paprikaschoten (als Berufskrankheit lediglich
in Ungarn beschrieben).

Kisewiischerlunge
Allergische Alveolitis, ausgelost durch Einatmen von Penicillium casei beim Reini-
gen schimmeliger Késelaibe aufiretend (als Berufskrankheit anerkannt).

Sequoiose

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen des Gravium aureo und Basi-
dium pullulans, die im schimmeligen Holzstaub der Sequoia (Mammutbaum)
gefunden werden (tropische Hartholzverarbeitung).

Fischmehlarbeiterlunge
Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von Fischmehlextrakten.

Hypophysenhinterlappenextrakt-Schnupfer-Lunge

Patienten mit Diabetes insipidus konnen eine allergische Alveolitis auf den mit
Rinder- oder Schweineserum verunreinigten geschnupften Hypophysenextrakt
entwickeln. Diese Schnupftherapieform ist heute aber weitgehend aufgegeben
worden.
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Leucoperdonose
Allergische Alveolitis, verursacht durch exzessives Schnupfen von Bovissporen
(Leucoperdon bovisata), die in der Volksmedizin zur Behandlung von Nasenbluten
benutzt werden.

Kiirschnerlunge
Allergische Alveolitis, verursacht durch Einatmen tierischer und pflanzlicher Aller-
gene, die sich in Pelzen befinden und bei der Verarbeitung als Staub frei werden.

Kornkiferkrankheit
Allergische Alveolitis, ausgelost durch Einatmen von Weizenmehl, das durch den
Getreidekafer Sitophilus granarius verunreinigt ist.

Holzarbeiterlunge (Waldarbeiterlunge)

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Finatmen von lungengingigen Sige-
mehlextrakten. Es ist noch sehr fraglich, ob Weichholzer eine entsprechende Lun-
genfibrose hervorrufen konnen, ganz im Gegenteil zu den oben erwihnten Alter-
nariaarten.

Neu-Guinea-Lunge
Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von Strohstaub, der beim
Verarbeiten schimmeligen Strohs entsteht (Dachdecker).

190 =)
@ .GDZRuhe

an _“-a-____,.__f’_'__ P e iTily SOW
Rall) / === . Pﬂgzaoﬁ""‘

100 @ -@
|r DLco
90t
gol &~ _=— T Ive
60 I/
a 0 3 6 2 24 Monate

Abb. 108. a Besserung der funktionellen MeBgroBen wihrend der Therapie mit Prednisolon
bei 14 Patienten mit exogen allergischer Alveolitis. Eine leichte Restriktion (verminderte Vital-
kapazitit) bleibt trotz Normalisierung der arteriellen Blutgase sowie der CO-Diffusionskapazi-
tit in Ruhe und bei kérperlicher Belastung (50 W) bestehen. b Typischer therapeutischer Ver-
lauf bei einem Patienten mit Vogelhalterlunge. Erst nach Entfernung des Wellensittichs
kommt es zur Normalisierung der funktionellen MeBgroBen, was mit Prednisolongaben allein
nicht zu erreichen war. ¢ Verlauf bei einem Patienten mit chronischer therapieresistenter Wel-
lensittichhalterlunge. Rezidivierende Spontanpneumothoraces fithren zum Exitus an Cor pul-
monale und schwerer arterieller Hypoxie trotz O,-Gabe
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Kaffeearbeiterlunge

Allergische Alveolitis, hervorgerufen durch Einatmen von Kaffeebohnenextrakten

(Kaffeeherstellungslénder).

Kunststoffinhalationslunge

Allergische Alveolitis durch Einatmen von Tolylendiisozyanat in der Farbstoffin-
dustrie. Cave auch PVC-Dampfe, welche auch zu einer, allerdings toxischen Alveo-

litis fithren k6nnen.
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Zusammenfassung der positiven diagnostischen Kriterien bei der exogenen

allergischen Alveolitis

1. Krankheitsspezifische Anamnese (Beruf)

2. Klinische Zeichen der Arthus-Reaktion (Typ-11I-Reaktion) 4-24 h nach Exposi-
tion, Husten, Atemnot, Fieber, Leukozytose, evtl. Eosinophilie, Muskelschmer-
zen (nicht obligat. Cave chronische Verlaufsform)

3. Antigen-Antikérper-Nachweis (Prézipitine) durch Immundiffusionstests nach
Ouchterlony oder Immunelektrophorese IgG-, IgM-Vermehrung

4. Bei wiederholter Exposition rontgenologisch diffuse Fibrosezeichen, Cor pul-
monale, akut fliichtiges Lungeninfiltrat, Diffusionsstérung mit peripherer Atem-
wegsobstruktion

5. Histologisch akut hyaline Membranen, Plasma- und Riesenzellen, Lymphozy-
ten, Alveolarmakrophagenvermehrung im Alveolarraum bei desquamativer
Form, spater Granulome und Fibrosierung

Einige Antigene sind in der Lage, sowohl eine Typ-III- als auch Typ-I-Reaktion
(Asthma bronchiale) hervorzurufen, z. B. Holzarbeiterlunge, Aspergillose.

Therapie

Wichtigste therapeutische Mafnahme ist die Expositionsprophylaxe durch Aller-
genflucht (Berufswechsel) oder Elimination der Allergenquelle. Die akute Sympto-
matik wird am besten mit Kortisongaben behandelt: Morgens 30 mg Prednisolon
oder Prednisolonidquivalente bis zur funktionellen Restitutio ad integrum. Ist nach
3wochiger Therapie noch ein Restfunktionsausfall nachweisbar, ist eine Fibrosethe-
rapie evtl. iber Monate mit zusitzlich 100—-150 mg Azathioprin anzuschlieBen und
die Prednisondosis auf 20 mg jeden 2. Tag zu reduzieren (s. auch Fibrosetherapie).
Sind keine funktionellen Ausfille mehr nachweisbar, kann innerhalb von 2 Wo-
chen die Prednisontherapie abgesetzt werden (Abb. 108 a—c).

Prognose

Fur die Prognose ist die Allergenkarenz und die Restfibrose entscheidend. Die
akute exogene allergische Alveolitis, rechtzeitig diagnostiziert und therapiert, hat
quoad vitam eine gute Prognose. Die chronische Verlaufsform, selten rechtzeitig
diagnostiziert und kaum mehr therapeutisch beeinflubar, fithrt zu Cor pulmonale
mit respiratorischer Insuffizienz und rontgenologischer Wabenlunge. Unmittelbare
Todesursache ist meist eine infektiose Pneumonie oder das Auftreten eines
Pneumothorax.
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10.3.1.2 Anorganische Stiube (Pneumoconiosen)

Definition: Die Einlagerung von anorganischen Staubpartikeln und die dadurch
ausgeloste kollagene und nicht kollagene Reaktion des Lungengewebes wird allge-
mein unter dem Begriff der Pneumokoniosen subsumiert.

Die Gewebsreaktionen kénnen zum zentrilobuliren Lungenemphysem fiihren,
zur vorwiegend peribronchialen Lungenfibrose oder Granulomatose. Akute und
chronische Bronchitiden (Bronchiolitiden) kommen als Begleitkrankheit meistens
bei nicht inerten Staubinhalationen je nach PartikelgroBe und Depositionsmuster
vor. Hiufigste Ursache von chronischen Begleitbronchitiden bei Patienten mit
Pneumokoniosen ist das Zigaretteninhalationsrauchen. Hier sollen nur die Pneu-
mokoniosen erwidhnt werden, welche zu einer Lungenfibrose bzw. Granulomatose
fihren.

Die meisten Pneumokoniosen sind wie die exogenen allergischen Alveolitiden
als Berufskrankheit anerkannt (s. Tabelle 26).

Auf der IV. Internationalen Pneumokoniose-Konferenz in Bukarest im Jahre
1971 hat eine Arbeitsgruppe eine neue Definition der Pneumokoniosen erarbeitet.
Es handelt sich hiernach um eine Anhdufung von Staub in den Lungen und um
dadurch ausgeloste Gewebsreaktionen, ohne daB dabei etwas iiber deren Krank-
heitswert ausgesagt wird.

Als Staub wird ein ,,Aerosol®“ aus festen unbelebten Teilchen definiert. Ein
Bereich fiir den minimalen oder maximalen Durchmesser oder das Gewicht der
Teilchen wird dabei nicht angegeben.

Die Pneumokoniosen werden unterteilt in kollagenerzeugende und nicht kolla-
generzeugende Formen. Die ersteren sind charakterisiert durch anhaltende Verén-
derung oder Zerstorung der alveolaren Struktur, durch kollagene Gewebsreaktion
miBigen oder stirkeren AusmaBes und durch Bildung von Narben in der Lunge;
die letzteren zeichnen sich aus durch eine intakte alveolidre Architektur, durch eine
minimale Gewebsreaktion (nur mit Bildung von Retikulinfasern) und durch eine
potentielle Reversibilitit der Gewebsreaktion (Beispiele: Stannose, Pneumokoniose
durch Zinnoxyd, Barytose).

Die kollagenerzeugenden Pneumokoniosen konnen hervorgerufen werden
durch fibrogene Stiube (Quarz, Asbest) oder durch eine verinderte Gewebsreak-
tion auf relativ schwach fibrogene Stdube. Daneben spricht die Arbeitsgruppe von
chronischen beruflichen Lungenerkrankungen, die zwar auch durch Staubinhala-
tion verursacht werden, die aber dennoch nicht zu den Pneumokoniosen zu zdhlen
sind, weil es unbekannt ist, ob diese Stiube in den Lungen akkumulieren. Als
Beispiele werden hier genannt:

Berylliose, Byssinose, Farmerlunge (s. auch 9.2.6.3 und 10.3.2.1)

Silikose
Die Silikose hat heute quantitativ immer noch die grofSte Bedeutung unter den
anorganischen Staublungenerkrankungen.

Definition: Nodulire Form der Pneumokoniose, gekennzeichnet durch fibrose
Reaktion nach Quarzstaubretention. Je nach beruflicher Exposition spricht man
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von Granitstaublunge, Schleifersilikose, Sandstrahlersilikose, GieBersilikose oder
Mineursilikose. Bei der chronischen Form kann es nach vieljahriger Staubexposi-
tion zu Krankheitserscheinungen kommen mit Bronchitis, Emphysem und chroni-
schem Cor pulmonale mit Rechtsherzinsuffizienz. Der Krankheitsproze3 kann
auch nach Beendigung der Staubexposition noch fortschreiten.

Als besonders Verlaufsformen kommen vor:

Akute Silikose: Selten vorkommende Silikoseform, gekennzeichnet durch kurze
Expositionszeit, schnellen Verlauf und hohe Letalitit (i.allg. Tod innerhalb von
10 Jahren nach Erstexposition).

Silikotuberkulose: Zusammentreffen von Silikose und Tuberkulose in den Lungen.
Bei Fortschreiten der Tuberkulose entsteht ein schweres Krankheitsbild. Therapie
s. 10.5.1.

Weiter werden folgende Sonderformen unterschieden:

Anthrakosilikose: Knotige Form der Pneumokoniose, verursacht durch Aufnahme
und Ansammlung von Kohlenstaub, Gesteinsstaub und Tonmineralien in den
Lungen. Das AusmaB der fibrotischen Veranderungen héngt von der Hohe des
Quarzanteils im Staub ab.

Siderosilikose: Lungenkrankheit, die auf Einatmen von Eisenoxyd- und Quarz-
staubgemischen zuriickgefiihrt wird. Die Siderose ist Folge der Eisenoxydauf-
nahme; die fibrotischen Verinderungen sind abhdngig vom Quarzanteil des
Staubgemisches. Je nach beruflicher Exposition spricht man von Lichtbogen-
schweiBerlunge, Hamatitstaublunge, Ockerstaublunge, Elektroschweierlunge. Die
Symptome gleichen denen der Silikose.

Kaolinstaublunge (Kaolinose): Mischstaubpneumokoniose der Porzellanarbeiter,
die auf Einatmen quarzhaltiger Porzellanerde (SiO,) zuriickgefithrt wird. Es kon-
nen Verschwielungen mit nekrotischen Verdnderungen auftreten. Es handelt sich
um eine rontgenologische Sonderform der Silikose mit meist feinfleckiger (miliarer)
Lungenzeichnung.

Caplan-Syndrom: Zusammentreffen von rheumatoider Arthritis und multiplen
rundlichen Knoten in der Lunge, die in wechselnder Dichte sowohl silikotische als
auch rheumatische Gewebsformationen einschlieBlich Nekrosen enthalten. Die
Abgrenzung von einer Silikotuberkulose ist problematisch, insbesondere bei posi-
tiver Tuberkulinreaktion.

Epidemiologie

Uberall wo silikathaltiger lungengéngiger Staub vorkommt, kann SiO, zu Lungen-
gewebswucherungen fithren. Durch die heutigen Arbeitsschutzgesetze sollten Sili-
kosen nicht mehr auftreten. Das Nafbohren hat vor allem bei den Mineuren die
Silikosegefahr weitgehend beseitigt. Moderne Techniken beim GieBen und GuB-
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putzen (Sandstrahlen) fithren ebenfalls nicht mehr zu Silikosen. Das gleiche gilt
vom Bergbau in silikathaltigem Gestein wie Gneis, Granit, Porphyr, Quarz, Sand-
stein und Schiefer. Basalt-, Dolomit-, Gips-, Feldspat-, Kalkstein-, Kreide- und
Marmorstiube fithren nicht zur Silikose. In der keramischen Industrie sowie beim
Brennen von Steinen werden oft Si0,-Zusétze verwendet, die Silikosegefahr brin-
gen, das gleiche gilt vom Umgang mit quarzhaltigen Schleifmitteln in der Glas-
und Porzellanindustrie (Kaolinstaublunge). Mischstaubsilikosen finden wir bei
SchweiBern (Siderosilikose), im Kohlebergbau (Anthrakosilikose), Schwerspatberg-
bau (Barytstaublunge) und Eisenerzbergbau (Ockerstaublunge).

Atiopathogenese

Die lungengéngigen SiO,-Teilchen werden in den Atemwegen und im Alveolar-
raum niedergeschlagen. Der mukozilidre Transport 148t sie lediglich in den Bron-
chioli respiratorii und im Alveolarraum ins Interstitium tibertreten, von wo aus sie
iiber den Lymphtransport in die regionalen Lymphknoten gelangen konnen.
Phagozytierende Makrophagen werden durch SiO, zerstort. Wiederholte Phago-
zytose und Zellschidigung fithren wahrscheinlich zur Silikoseknétchenbildung und
Fibroblastenwucherung. Es besteht auch eine besondere individuelle Disposition,
die auf verschiedene mukozilidire und resorptive Filtereigenschaften der Lunge
zuriickzufithren sein diirften. Immunologische und enzymatische Faktoren sind
ebenfalls im Gesprich, aber wenig erforscht. Jede unspezifische Schwichung der
Filterfunktion der Lunge durch Rauchen, Infekte, Begleitstiube scheinen die Pro-
gredienz der Silikose zu fordern. Die Krankheit kann akut beginnen (akute Sili-
kose), protrahiert und in Schiiben verlaufen. Silikotische Gewebsverinderungen
sind spontan nicht riickbildungsfihig.

Meist liegt die Entwicklungszeit zwischen 10 und 30 Jahren nach einem stum-
men Intervall von 0 (akute Silikose) bis 10 Jahren (spatmanifestierte Silikose). Den
Zeitraum vom Beginn der SiO,-Staubexposition bis zum roéntgenologischen Nach-
weis nennt man Manifestationszeit. Das rontgenologische Bild kommt wie bei
anderen granulomatosen Verdnderungen der Lunge (z. B. Miliar-Tbc) durch einen
Summationseffekt zustande. Die rontgenologisch sichtbare KnétchengroBe und
Anzahl hat mit den anatomischen Dimensionen sehr wenig zu tun. Zwischen
Rontgenbild und Lungenfunktion besteht keine brauchbare quantitative Bezie-
hung. Aus dem initialen Rontgenbildbefall kann auch nicht prospektiv auf einen
akuten oder mehr chronischen Verlauf der Silikose geschlossen werden. Nach
30 Jahren kommt es i.allg. zu keiner wesentlichen Progredienz der Silikose mehr,
eher entwickelt sich die Begleitbronchitis und das Lungenemphysem weiter. Pneu-
monien, Pleuritiden und Pneumothorax sind kaum haufiger als bei Lungengesun-
den (Ausnahme: perakut verlaufende Silikose). Lungenblutungen sind selten beim
Zerfall silikotischer Knoten méglich und besonders verdichtig auf Silikotuberku-
lose. Bei positivem Waaler-Rose-, Latex- und L-Agglutinationstest sowie klinischen
Zeichen der primir chronischen Polyarthritis (pcP) ist die Diagnose eines Caplan-
Syndroms einfach. Die pcP hat allerdings mit der Silikose nichts zu tun. Rheuma-
faktoren konnen aber bei der Silikose wie bei anderen Lungenfibrosen positiv sein,
auch ohne pcP-Manifestation. Im Gegensatz zur Asbestose und anderen Lungen-
fibrosen besteht keine Korrelation zwischen Silikose und Lungenkrebs.



Erkrankungen aufgrund inhalativer Noxen 281

Diagnose
Eine differenzierte Berufsanamnese erfordert vom Arzt genaue Kenntnisse iiber
Arbeitsplatz- und geographisch-geologische Bedingungen. Nachgewiesene Siliko-
sen im gleichen Betrieb und in vergleichbarer Funktion (SiO,-Belastung) erlauben
zusammen mit den mehr oder weniger typischen Rontgenbildern die Verdachts-
diagnose Silikose. Die klinischen Symptome Husten, Auswurf, evtl. vermehrtes
Schwitzen ohne Fieber. Feuchte und trockene Nebengerdusche sind Zeichen der
Bronchitis (Raucher!). An die langsam zunehmende Atemnot gewdhnen sich viele
Arbeiter, wenn ihnen mit zunehmendem Alter leichtere Arbeitsbedingungen einge-
riumt werden. Viele Silikosen werden daher als sog. rontgenologische Zufallsbe-
funde entdeckt, wenn nicht arbeitsmedizinische, inklusive lungenfunktionsméBige
Uberwachungen die gemischt obstruktive und restriktive Ventilationsstdrung frither
erfassen. Bestehen rontgenologisch diffuse Fleckschatten (Schneegestoberlunge) mit
kalkdichten Ringschatten in den Hiluslymphomen (Eierschalen), ist an der Dia-
gnose Silikose meist nicht zu zweifeln. Pleurale Verinderungen und Ergiisse sind
bei der Silikose selten. Wie bei allen Krankheiten sind aber atypische Rontgen-
bilder hiufiger als typische. Trotzdem versucht man immer wieder, durch kompli-
zierte rontgenologische Klassifikationen dem Krankheitsbild gerecht zu werden.
Seit 1930 unterscheidet man als Stadieneinteilung Silikosen I, II und III. Diese
werden aber selten chronologisch durchlaufen. Die Silikosestadien I und II sind
durch mehr oder weniger kleine und grofere Fleckschatten gekennzeichnet, das
Stadium III durch Flichenschatten (Konfluieren der Herde). Die neue Nomenkla-
tur der internationalen Pneumokoniosenkonferenz von Bukarest 1971 ist weit
komplizierter und in Tabelle 46 wiedergegeben. Vergleichsaufnahmen fiir die Stan-
dardisierung der Silikoserontgenbefunde konnen bei der WHO in Genf bezogen
werden. Bevor man aber die komplizierte Befundung anwendet, tut man in allen
fraglichen Fillen gut daran, durch transbronchiale Zangenbiopsie, transthorakale
Nadelbiopsie (Hauser) oder mediastinoskopische LK-Biopsie die Diagnose zu
sichern. Diese Eingriffe sind aber fiir Rentenantragsteller nicht duldungspflichtig.
Eine Sputumuntersuchung auf spezifische und unspezifische Bakterien wird man
bei jedem Patienten mit Auswurf durchfiihren. Normales Blutbild und eine leichte
Blutsenkungserhohung sind selten diagnostisch verwertbar. Die bronchoalveolire
Lavage zeigt eine Vermehrung von Typ-II-Pneumozyten bei Patienten mit Silikose
gegeniiber solchen ohne SiO,-Staubexposition.

8% der Silikosen sind rontgenologisch nicht faBbar, weitere 8% werden fehl-
diagnostiziert, obwohl Roéntgenverinderungen da sind. 9% werden aufgrund von
Rontgenbefunden als Silikosen diagnostiziert, sind aber keine.

Therapie

Fine kausale Behandlung der Silikose gibt es nicht, nur eine strenge Expositions-
prophylaxe. Das gleiche gilt vom begleitenden Lungenemphysem und der chroni-
schen Bronchitis. Hat letztere aber eine spastische Komponente (Lungenfunktions-
iberpriifung!), so sind Bronchospasmolytika sinnvoll, per os Theophylline und f,-
Sympathikomimetika, per inhalationem Atropinabkémmlinge und §,-Sympathiko-
mimetika. Bei purulentem Sputum wird man selbstverstindlich Antibiotika geben.
Mukolytika sind selten notwendig. Kortisonderivate sind gefihrlich und systemisch



Tabelle 46. Internationale Klassifikation der Pneumokoniosen, siehe auch Bohlig et al. 1981

Code

Definition

Rundliche kleine Schatten

Typ

Streuung

Verbreitung

UnregelmdBige
kleine Schatten
Typ

Streuung

Verbreitung

Gesamtstreuung
der kleinen
Schatten

pqr

0/-0/00/1
1/01/11/2

2/12/22/3

3/23/33/4

Die Herde werden eingeteilt nach dem ungefihren Durch-

messer der vorherrschenden Schatten.

p: Rundliche Schatten bis zu einem Durchmesser von
1,5 mm

q: Rundliche Schatten von 1,5 bis 3 mm Durchmesser
(ILO 1958: m)

r: Rundliche Schatten von 3 bis 10 mm Durchmesser
(ILO 1958: n)

Kategorie 0: Kleine rundliche Schatten fehlen oder sind
weiter gestreut als in Kategorie 1

Kategorie 1: Kleine rundliche Schatten eindeutig vorhan-
den, aber gering an Zahl

Kategorie 2: Zahlreiche kleine rundliche Schatten. Die nor-
male Lungenzeichnung ist gewohnlich noch
sichtbar

Kategorie 3: Sehr zahlreiche kleine rundliche Schatten. Die
normale Lungenzeichnung ist teilweise oder
ganz verdeckt

RO, RM, RU Anzugeben sind die Felder, in denen die Schatten lokali-
LO, LM, LU siert sind. Jede Seite wird horizontal in Ober-, Mittel- und

stu

0/-0/00/1
1/01/11/72

2/12/22/3

3/23/33/4

Unterfeld gedrittelt

Da die Schatten unregelmiBig sind, konnen die MaBe fur
die kleinen rundlichen Schatten nicht angewandt werden.
In grober Entsprechung werden 3 Typen unterschieden.
s: Feine unregelmiBige oder lineare Schatten

t: Mittelgrobe unregelméBige Schatten

u: grobe (klecksige) unregelmiBige Schatten

Die Kategorie der Streuung beruht auf der Beurteilung der

Schattenkonzentration in den betroffenen Lungenfeldern.

Die Standardfilme sind jeweils Beispiele aus Kategorie-

mitte.

Kategorie 0: Kleine unregelmiBige Schatten fehlen oder
sind weiter gestreut als in Kategorie 1

Kategorie 1: Kleine unregelmiBige Schatten eindeutig vor-
handen, aber gering an Zahl

Kategorie 2: Zahlreiche kleine unregelmaBige Schatten.
Gewdhnlich ist die normale Lungenzeichnung
teilweise verdeckt

Kategorie 3: Sehr zahlreiche kleine unregelméBige Schat-
ten. Die normale Lungenzeichnung ist nicht
mehr sichtbar

RO, RM, RU Anzugeben sind die Felder, in denen die kleinen unregel-
LO, LM, LU maiBigen Schatten lokalisiert sind. Jede Seite wird wie bei

1/01/11/72
2/12/22/3
3/23/33/4

den kleinen rundlichen Schatten in Ober-, Mittel- und Un-
terfeld geteilt

Wenn beide Typen der kleinen Schatten eindeutig vorhan-
den sind, wird die Streuung fiir jeden Typ getrennt angege-
ben. Danach wird die Gesamtstreuung fiir die kleinen
Schatten so festgelegt, als ob sie nur einem Typ, entweder
dem rundlichen oder dem unregelmiBigen, entsprichen

Kleine Schatten



Tabelle 46 (Fortsetzung)

Code Definition
Grofe A,B,C Kategorie A: Schatten von 1--5 cm Durchmesser oder meh-
rere solche Schatten, deren groite Durchmes-
sersumme 5 cm nicht fiberschreitet
Kategorie B: Ein oder mehrere Schatten, groBer und zahl-
reicher als A, deren Summe das Flichenidqui-
valent des rechten Oberfeldes nicht iiber-
schreitet
Kategorie C: Ein oder mehrere Schatten , deren Flichen-
summe das Aquivalent des rechten Oberfel-
des iiberschreitet.
Typ wd, id Neben der GroBenangabe A, B oder C werden die Abkiir-
zungen wd und id zur Kennzeichnung benutzt, ob die
Schatten scharf (wd) oder unschaft (id) begrenzt sind
Pleuraverdickung
Kostophrenischer R L Die Obliteration des kostophrenischen Winkels wird ge-
Winkel trennt von anderen Pleuraverdickungen angegeben. Ein
Standardfilm fiir den unteren Grenzwert ist vorgesehen
Brustwand und Zwerchfell
Lokalisation RL
Dicke a,b,c Grad a: Bis zu 5 mm dick im breitesten Teil der Schatten
Grad b: 5-10 mm dick im breitesten Teil der Schatten
Grad c: Dicker als 10 mm im breitesten Teil der Schatten
Verbreitung 0,1,2 Grad 0: Nicht vorhanden oder weniger als Grad 1
Grad 1: Uni- oder multilokuldre Pleuraverdickung, deren
Gesamtlinge nicht die Hilfte der Lange einer
seitlichen Brustwandprojektion iiberschreitet.
Der Standardfilm reprasentiert den unteren
Grenzwert von Grad 1
Grad 2: Uni- oder multilokulire Pleuraverdickung, deren
Gesamtlinge groBer ist als die Halfte der Linge
einer seitlichen Brustwandprojektion
Zwerchfell- RL Der untere Grenzwert betrigt ein Drittel der betroffenen
unschirfe Zwerchfellhilfte. Ein Standardfim fiir den unteren Grenz-
wert ist vorgesehen
Unscharfe 0,1,2,3 Grad 0: Keine Unschirfen bis zu einem Drittel des Aqui-
Herzkontur valents des linken Herzrandes
Grad 1: Zwischen ein und zwei Dritteln des Aquivalents
der Lange des linken Herzrandes
Grad 2: Zwischen zwei und drei Dritteln des Aquivalents
der Lange des linken Herzrandes
Grad 3: Mehr als die Linge des Aquivalents des linken
Pleuraverkalkungen Herzrandes
Lokalisation RL
Zwerchfell Grad 0: Keine sichtbaren pleuralen Verkalkungen.
Brustwand Grad 1: Eine oder mehrere Pleuraverkalkungen mit groB-
andere ter Durchmessersumme bis zu 2 cm
Verbreitung 0,1,2,3 Grad 2: Eine oder mehrere Pleuraverkalkungen mit gros-

ter Durchmessersumme zwischen 2 und 10 cm
Grad 3: Eine oder mehrere Pleuraverkalkungen mit gro83-
ter Durchmessersumme iitber 10 cm

GroBe Schatten

pleurale Schatten
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Tabelle 46 (Fortsetzung) Zusatzsymbole

ax: Beginnende Verschwielung kleiner hi: VergroBerung hildrer oder mediasti-
rundlicher Staublungenschatten naler Lymphknoten

bu: Bulloses Emphysem ho: Honigwabenlunge

ca: Krebs der Lunge oder der Pleura k: Septum-(Kerley-)Linien

cn: Verkalkungen in kleinen od: Andere Erkrankungen von Bedeutung,
Staublungenschatten wie operative oder traumatische

co: Anomalie von HerzgréBe oder -form Veranderungen der Brustwand,
Bronchiektasen usw.

cp: Cor pulmonale . .
cv: Hohlenbildungen pq: Nichtverkalkte (hyaline) Pleuraplaques
di: Deutliche Distorsion intrathorakaler px: Pneumothorax .

rl:  Staublunge mit theumatischer

Organe Komponente (Caplan-Syndrom)
ef: Pleurz'ierguB tba: Wahrscheinlich aktive Tuberkulose
em: Deutliches Emphysem tbu: Tuberkulose ohne sichere Aktivitit
es: Eierschalenverkalkungen in hiliren (auBer tuberkulose Primédrkomplexe)

oder mediastinalen Lymphknoten

in keinem Fall indiziert, per inhalationem (Beclometason) konnen sie bei schwerer
nichtbakterieller chronischer Begleitbronchitis von Nutzen sein (s. auch 9.2.4 und
9.2.6).

Tuberkulostatika sind generell weder als Monoprophylaxe (INH) noch als The-
rapie indiziert, solange eine Begleittuberkulose nicht nachgewiesen ist, wenn dies
auch nach alten Statistiken ab und zu noch empfohlen wird. Wir kénnen uns auch
nicht der Empfehlung anschlieBen, heute noch ohne akute Tb-Gefihrdung eine
BCG-Impfung durchzufiithren und damit die wichtige Tuberkulintestkonversion als
diagnostisches Kriterium zu verlieren. Die medikamentdse Prophylaxe der Silikose
mit Polyvinylpyridin-N-Oxyd ist ebenfalls obsolet.

Prognose

Die Lebenserwartung von Silikosekranken liegt heute in der BRD nicht mehr unter
dem Gesamtdurchschnitt der Bevolkerung. Die Tuberkulosemorbiditat der Siliko-
sekranken hat mit dem Gesamtriickgang der Tuberkulose abgenommen (Abb. 109).
Nichtakute Silikosen folgen beziiglich ihrer Spitprognose im wesentlichen dem
funktionellen Defizit gegeniiber den maBgeblichen Sollwerten (Obstruktionspara-
meter und pulmonale Hypertonie). Man halte sich fur die Prognose und die Begut-
achtung von Patienten an den Verlauf der LungenfunktionsgréBen und nicht der
rontgenologischen Bilder.

AbschlieBend sei noch erwihnt, daf Silikosen (Silikotuberkulosen) meldepflich-
tige Krankheiten sind, die ein spezielles gutachterliches Verfahren nach sich ziehen
und entsprechend entschidigt werden.

Auch bei Mischstaublungen sind SiO,-Verbindungen meist das pathogeneti-
sche Agens fur die Entwicklung der beobachteten Lungenfibrosen.
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Abb. 109. Silikose mit typischen eierschalformigen kalkdichten HiluslymphknotenvergroBe-
rungen. Beschreibung nach der internationalen Rontgenklassifikation der Pneumoconiosen
(siche Tabelle 46!). Befund seit iiber 40 Jahren konstant. Funktionell leicht obstruktive Venti-
lationsstorung (FEV,/IVC=60%) mit Uberblahung, auf bronchospasmolytische Therapie
nicht reversibel, Pleuracarzinom am re OL-Bronchus bronchoskopisch verifiziert

Asbestose

Asbest besteht aus hydrierten Silikaten und wird vorwiegend in Kanada und Sid-
afrika abgebaut. In ciner modernen Industriegesellschaft ist er wegen seiner
Wirmeisolationseigenschaften und der Unbrennbarkeit praktisch allgegenwirtig
(Bremsbeldge, Eternit, Kiithlwagenisolationen, Feuerwehranziige etc.). Als Faser-
staub gelangt er in die Lungen und fiihrt dort zu Bindegewebswucherung mit oder
ohne maligne Entartung.

Definition: Durch Asbeststdube ausgeloste fibrogene (Lungenfibrose) und onko-
gene (Lungenkarzinom und Mesotheliom) Wirkungen. Die fibrogene Wirkung
betrifft Lunge, Pleura und Herzbeutel. Die Lungenfibrose beginnt in der Regel im
peribronchialen Bindegewebe und greift von hier auf die Alveolarsepten iiber. Es
entsteht schlieBlich eine diffuse Fibrose, bevorzugt in den Mittel- und Unterge-
schossen. Rontgenologisch finden sich hier kleine unregelméBige Schatten. Charak-
teristisch sind herdformige und diffuse Reaktionen an Pleura und Herzbeutel. Der
KrankheitsprozeB kann auch nach Beendigung der Exposition fortschreiten.
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Epidemiologie: Gefahrdet sind vor allem asbestverarbeitende Berufe, wo Asbest-
staub in lungengingiger GroBe anfillt, z.B. beim Spritzen von Asbestisolationen
(ohne Atemschutzmaske!), Sigen von Eternitplatten, Herstellung von asbesthalti-
gen Textilien etc. Man versucht heute, die Verwendung von Asbest durch andere
Materialien zuriickzudringen. Auch fiir die Zunahme des Bronchialkarzinoms ist
die Asbestgenese im Gesprich, da heute praktisch jedermann asbesthaltigem
Bremsbelagabrieb von Automobilen ausgesetzt ist.

Durch transbronchiale Lungenbiopsie und Bronchiallavagezytologie konnen die
Asbestkorperchen von Glasfasern und Keramikfasern elektronenmikroskopisch
unterschieden werden. Zuwenig untersuchte Lungenfibrosen als Folge von Asbest
diirften oft als sog. idiopathisch fibrosierende Alveolitiden etikettiert werden, evtl.
kann eine Vermehrung der Pneumozyten II durch bronchoalveoldre Lavage diffe-
rentialdiagnostisch weiterhelfen.

Therapie: Eine Pharmakotherapie der Asbestose gibt es ebensowenig wie bei der
Silikose. Expositionsprophylaxe, Tragen von Atemschutzgerdten und eine moglichst
weitgehende Reduktion lungengingiger Asbestfasern sind momentan die einzigen
uns zur Verfiigung stehenden MaBBnahmen.

Alle bisher erwidhnten Pneumokoniosen haben ihre mehr oder weniger schwere
Verlaufsform der Menge inhalierter Siliziumoxyde oder Silikate zu verdanken.
Nach dem Expositionsstop ist ein weiteres Fortschreiten dieser Pneumokoniosen zu
befiirchten, im Gegenteil zu den folgenden Staubinhalationen, die sich nach Aus-
schalten der Exposition relativ inert verhalten.

Anthrakose (Kohlenstaublunge)

Man versteht darunter eine herdférmige schwarze Pigmentierung der Lunge, verur-
sacht durch Einatmen von Kohlenstaub oder RuB3 und Rauch ohne Quarzstaub-
beimengungen. Durch lymphogenen Staubtransport konnen die 6rtlichen Lymph-
knoten befallen werden. Die Anthrakose unserer Lungen ist Spiegelbild der Luft-
verschmutzung und wird besonders ausgeprigt bei Kohlenbergarbeitern und Ar-
beitern, die mit RuB8 oder Kohlenstoffelektroden umgehen, beobachtet. Rontgeno-
logisch kénnen geringfiigige Verdnderungen gefunden werden. Funktionell ist sie
bedeutungslos, was von den durch Rauchen hervorgerufenen Pigmentverdnderun-
gen der Lunge nicht gesagt werden kann.

Talkose

Durch Einatmen von Talkstaub und Beimengungen (Asbest, Quarz, Magnesium-
silikat u.a.) hervorgerufene teils diffuse, teils noduldre Lungenfibrose. Tritt bei
Arbeitern in Talkumbergwerken, Talkummiithlen, Gummi- und Schmiermittelin-
dustriebetrieben auf. Die Pathogenese ist umstritten, wahrscheinlich diirften die
Quarzanteile, welche mehr zur Granulomatose fithren und die Asbestanteile, die
mehr eine diffuse Lungenfibrose erzeugen, bedeutender sein als der Talk (Mg-
Silikat).
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Bauxitlunge (Korundumschmelzerpneumokoniose)

Durch Einatmen von Didmpfen und Stiuben bei der Bauxitschmelze (Aluminium-
herstellung), die unter anderem Korund, Eisenoxyd und Quarz (SiO,) enthalten,
entsteht eine Lungenfibrose und ein Emphysem. Einige Monate nach Exposition
wird die Krankheit klinisch manifest. Histopathologisch entspricht die Bauxitlunge
der Aluminose.

Aluminose

Diffuse Form der Pneumokoniose, zuriickgefithrt auf Einatmen von Aluminium-
staub (Aluminiumpulverherstellung). Krankheitserscheinungen koénnen schon
einige Monate nach Exposition auftreten. Die Krankheit wird heute praktisch nicht
mehr gesehen.

Barytose
Pneumokoniose, durch reaktionslose Ablagerung eingeatmeten Schwerspatstaubs
(Bariumsulfat) in der Lunge. Im Rontgenbild kénnen Staubdepots zu kleinen
Fleckschatten fithren. Funktionell ist sie bedeutungslos.

Glimmerstaubinhalationen kénnen aufler zur Lungenfibrose wie Asbest zu
pleuralen Reaktionen fithren (plaques).

Berylliose

Beryllium ist ein graues, leichtes, hartes Metall und wird zu Werkzeugen verar-
beitet sowie in der Rontgentechnik und im Atomreaktorbau verwendet. Man unter-
scheidet eine akute und eine chronische Verlaufsform.

Akute Berylliose: Alveolitis nach massiver Inhalation von Beryllium mit einer
Latenzzeit von wenigen Stunden oder Tagen auftretend. Wenige beobachtete Fille
mit fulminantem Verlauf endeten todlich.

Chronische Berylliose: Generalisierte, granulomatose Erkrankung der Lunge nach
chronischer Berylliumvergiftung, die in eine Fibrose iibergehen kann.

Granulome finden sich auch in Leber und Milz. Beryllium wird nicht mehr
zum Filllen von Neonlampen gebraucht. Trotzdem steigt die Berryliumproduktion
weiter. Funktionell meist gemischt obstruktive und restriktive Ventilationsstérung.

Hartmetallunge

Schidigung der Lunge durch Einatmen von Stiuben, die Kobalt, Titan, Vanadium
oder haufiger Wolframkarbide enthalten, die bei der Herstellung und Schleifung
von Schneidewerkzeugen (Drehstihle) mit entsprechenden Legierungen entstehen.
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Als Endstadium kann eine Fibrose des Lungengeriistes beobachtet werden (Hart-
metallfibrose).

Als Hauptursache wird das Kobalt angeschuldigt. Es scheint eine besondere
Disposition fiir die Entstehung einer Hartmetallungenfibrose notwendig zu sein.
Die Lungenfunktion ist meist nur gering eingeschrinkt. Nach Expositionsstop
kaum Progredienz beobachtbar. Nebst der Alveolitis beobachtet man auch ein Asth-
ma bronchiale (Arbeitsplatzbezogener Inhalationstest).

Siderose

Pneumokoniose durch reaktionslose Ablagerung eingeatmeter Eisenoxyde in der
Lunge (Eisen-1I-Oxyd: schwarze Eisenlunge und Eisen-III-Oxyd: rote Eisenlunge).
Im Rontgenbild kénnen die Staubdepots zum Auftreten kleiner Fleckschatten fiih-
ren. Krankheitserscheinungen werden in der Regel nicht beobachtet, auch keine
wesentlichen Lungenfunktionsstérungen.

Stannose
Pneumokoniose durch reaktionslose Ablagerung von eingeatmetem Zinnstaub in
der Lunge. Im Rontgenbild kdnnen Staubdepots zu kleinen Fleckschatten fithren.

Zementstaublunge

Der Begriff der Zementstaublunge ist sehr umstritten. Die bei langjdhriger Zement-
staubexposition beobachteten Lungenverinderungen diirften eher auf Quarzmehl-
beimischungen (SiO,) zuriickzufithren sein.

Therapie

Alle durch anorganische Stiube verursachten Lungenfibrosen sollen nicht mit Kor-
tikoiden therapiert werden. Eine gezielte andere Therapie mit Ausnahme einer
strikten Expositionsprophylaxe gibt es nicht. Bereits Erkrankte miissen aus dem
Staubmilieu herausgenommen werden (Umschulung). Zusitzliche andere Bela-
stungen mit ,,unspezifischen” Inhalationsnoxen wie Rauchen etc. miissen vermie-
den werden. Beim Nachweis einer respiratorischen Insuffizienz wird man rein
symptomatisch therapieren wie bei anderen Ursachen ohne oder mit Cor pulmo-
nale (O,-Gabe, Bronchospasmolytika bei evtl. nachgewiesener reversibler Atem-
wegsobstruktion, Antitussiva bei nicht produktivem, rein fibrosebedingtem Reiz-
husten etc.). Immunsuppressiva und Zytostatika (Imurek, D-Penicillamine, Endo-
xan) sind i. allg. ebenfalls nicht indiziert.
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10.3.1.3 Toxische Gase, Dimpfe, Nebel

Auch hier muBl man zwischen einer langzeitigen, subklinisch iiber Jahre verlaufen-
den und einer kurzzeitigen hochdosierten Inhalationsschddigung der Lunge unter-
scheiden. Toxische Gas- und Dampfinhalationen fithren in geringen Dosen meist
zu einer chronischen Bronchitis mit Lungenemphysem. Bei einmalig hohen Inha-
lationskonzentrationen entsteht meist das Bild einer akuten Bronchitis und Alveoli-
tis mit toxischem Lungenddem als Folge der noxenbedingten Permeabilitétsstorung
der alveolokapilliren Membran (s. auch 11.1). Als Defektheilung beobachten wir
dann oft eine mehr oder weniger diffuse Lungenfibrose.

0;- und O;-Intoxikation

Beziiglich der O,-Toleranz der Lunge kann hier auf das Kap. 7 verwiesen werden
(Abb. 55). Aber auch im Rahmen von Dauerbeatmungsfillen mit O,-Gabe muf3
der O,-Langzeittoxizitit auf die Lunge durch dosierte inspiratorische O,-Gabe
Rechnung getragen werden, und zwar so, daB im arteriellen Blut keine supra-
maximalen O,-Partialdriicke meBbar werden. Die O,-toxische Langzeitlungen-
schidigung fihrt zu hyalinen Membranen mit diffuser Lungenfibrose. Seit wir
wissen, daB die Beatmung per se zu keiner Alveolitis fithrt, ist die Diagnose O,-be-
dingte Lungenfibrose i.allg. aus den duBeren Umstéinden einfach zu stellen. Fibrin-
exsudation und Fibroblastenproliferation beobachten wir auch nach Ozonvergif-
tungen mit 1-3 ppm Oj.

Nitrosegase (NO,N,O;, N,0,)-Vergiftung
15-30 ppm NO, fiihren zu einem toxischen Lungenddem mit Defektheilung. Bei
den Unfillen handelt es sich meist um solche in Chemiewerken oder um Spreng-
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unfille in geschlossenen Raumen (Tunnels) mit Dynamit sowie um Schweien in
schlecht geliifteten Tanks, wobei stets Salpetersdure oder salpetrige Sdure mit im
Spiel ist. Nitrosegase entstehen auch in Futtersilos und Jauchegruben. Inwieweit
akute Intoxikationserscheinungen mit Bronchitis, Bronchiolitis und toxischem Lun-
genddem in eine fibrotische Defektheilung mit hyalinen Membranen ibergehen, ist
z.T. noch umstritten, diirfte aber vom AusmaB der initialen Schiadigung abhingen.

Akuttherapie: Natriumcarbonat: 5-10%ige Losung als Aerosol inhalieren lassen zur
Herabsetzung der Konzentration der Nitrosegase an den Schleimhéuten der Atem-
wege.

Calcium gluconicum 10-20%ig: 10 ml i.v., in schweren Fillen anfangs stiindlich,
in leichteren 2—3mal pro Tag wiederholen. Abdichtung der Schleimhéute (hypo-
thetische Annahme) evtl. Kortikoide.

Phosgenvergiftung (COCl,)

AuBerhalb der Chemie kommen Phosgenvergiftungen beim Umgang mit Feuer-
ldschern und nicht brennbaren Farbentfernern vor (MAK-Wert=0,1 ppm). Phos-
gen ist ein farbloses Gas, das nach frischgemihtem Gras riecht und auch in der
chemischen Kriegsfilhrung eingesetzt wurde. Die biologische Wirkung beruht auf
der Salzsiureveritzung, die bei der Hydrolyse von Phosgen frei wird (COCL, +
H,0 - CO,+2 HCI). Primir entsteht wiederum ein interstitielles Permeabilitits-
ddem. Die Frithdiagnostik bei einer rontgenologischen und klinischen Latenzzeit
bis zu 5h geschieht am besten blutgasanalytisch (evtl. unter korperlicher Bela-
stung) und durch Dy ,-Messung. Bronchiolitis und infektiése Bronchopneumonien
sind oft Spitkomplikationen. Die Lungenfibrose ist beim Uberstehen der Akut-
intoxikation (1-4% Mortalitit) vorwiegend peribronchioldr und mit einem zentri-
lobuldrem Lungenemphysem vergesellschaftet.

Akuttherapie: Hexamethylentetramin (Urotropin): 3 g p.o. und 20 ml der 20%igen
Loésung i.v. Im Tierexperiment Herabsetzung der Toxizitat (Moeschlin).

Auch Phosphoroxydchlorid und Halogene (in statu nascendi Cl~ und F°)
konnen ebenso wie massive SO,-Inhalationen die beschriebene Lungenédemsym-
ptomatik mit lungenemphysematischer und fibrotischer Defektheilung hervor-
rufen. Akuttherapie: Amylum nitrosum 0,3 m! auf einem Taschentuch alle 2 min in-
halieren.

Natriumcarbonat: 5%ige Losung als Aerosol inhalieren lassen. Neutralisation
von Chlor auf den Schleimhéuten der Atemwege.

Calcium gluconicum 10-20%ig: 10 ml i.v., in schweren Fillen Beatmung siehe
unten evtl. Kortikoide.

Zinknebelvergiftung (ZnCl,)

Zinkchlorid wird fiir den militarischen Einsatz von Nebelkerzen verwendet. Beim
Schweilien von Zinkblech in geschlossenen Raumen koénnen auch unter zivilen Be-
dingungen Zn-Nebelintoxikationen entstehen. Dabei entsteht sekundér etwas Salz-
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sdure wie beim Phosgen. Nach dem akuten chemisch toxischen Lungenédem kann
sich innerhalb von 5-12 Tagen bereits eine schwere Lungenfibrose entwickeln, die
eine Langzeittherapie verlangt.

Manganvergiftung (Thomasschlackenpneumonie)
Akute Alveolitis, die sich nach Einatmen von Stiuben und Rauch entwickelt mit
hoher Konzentration von Mangan und seinen Salzen (Mn™").

Diagnostik und Therapie
Siehe auch 9.2.1.3. Der Nachweis der toxischen Atemgase am Arbeitsplatz oder am
Unfallort gelingt oft mit den sog. Driagerrohrchen (Tabelle 4, S. 12).

Alle inhalativen toxischen Lungenpermeabilititsddeme mit Ubergang in Lun-
genfibrosen werden initial mit Kortikoiden, evtl. unter antibiotischem Schutz und,
soweit indiziert, mit O,-Gabe und Uberdruckbeatmung behandelt. Liegt eine
spastische Bronchialobstruktion vor, werden zusitzlich Bronchospasmolytika ver-
ordnet. Sind nach der akuten Intoxikation rontgenologisch und funktionell An-
haltspunkte fir eine diffus progredient fibrosierende Alveolitis gegeben, behandelt
man die exogen inhalative Lungenfibrose als Folge von giftigen Gasen, Dampfen
und Aerosolen (Nebeln) wie die idiopathische (s. 10.3.5.2).

Fiur die Sofort- und Langzeitiiberwachung von Patienten mit Inhalationsschi-
den kann die Vitalkapazitéts- und AtemstoBmessung (FEV,) fiir den Fabrikarzt
eine wesentliche Hilfe sein, da jede akute Schidigung durch Phosgen, Phosphor-
oxydchlorid, Halogene (z. B. Chloride, Fluoride), Nitrose- und Schwefeldioxydver-
giftungen den Alveolarraum (IVC) und die Atemwege (FEV,/IVC) in Mitleiden-
schaft zieht. Dabei kann die Abnahme zum Sollwert oder besser zu frither erhobe-
nen MefBwerten richtungsweisend fiir eine Klinikeinweisung sein unter Beriicksich-
tigung der bis zu 8 oder 24 h dauernden Latenzzeiten. Antitussiva (Dicodid-Atro-
pin s.c., s. auch Abb. 13 und 14), Kortikoide (100 mg Ultracorten i.v.) und selten
Diuretika (40 mg Lasix i.v.) sind bei der Lungenddemsymptomatik mit Reizhusten,
schaumigem Sputum und Dyspnoe moglichst frith zu verabreichen. Eventuell sind
auch Beruhigungsmittel (Valium) indiziert. Zur Verlaufsbeobachtung sollten aber
alle Patienten in eine klinische Intensiviiberwachungsstation mit Uberdruckbeat-
mungsmoglichkeit eingewiesen werden.
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10.3.1.4 Fliissigkeitsaspirationen

Das haufigste Aspirieren von Sii- und Salzwasser wurde bereits im Kap. 7.3 er-
wihnt. Chronisches rezidivierendes Flissigkeitsaspirieren kann zu einer vorwie-
gend beideitigen basalen Lungenfibrose fiihren, ohne daB die akuten Symptome
einer Aspirationspneumonie oder Alveolitis vorliegen miissen. Vorwiegend alte
Leute, evtl. mit durchgemachten Apoplexien und gestortem Schluckakt, sowie
Alkoholiker, Drogensiichtige und Epileptiker aspirieren hiufig unerkannt. Aber
auch junge gesunde Leute konnen im reduzierten Allgemeinzustand erhebliche
Mengen Flissigkeit aspirieren ohne Abwehrreflexe, wie Zwangsernihrungen mit
vermeintlich im Osophagus liegender Magensonde an Hungerstreikenden immer
wieder gezeigt haben. Wie bei den Inhalationsschidden gezeigt, erzeugt die Salz-
sdure des Magens einen erheblichen fibrotischen Reiz. Aus diesem Grund muf3 bei
beidseitiger Unterlappenfibrose stets auch an undiagnostizierte sophagobronchiale
Fisteln gedacht werden. Bei anderen regionalen Fibrosen kommen MiBbildungen,
Tumor- und Fremdkérperobstruktion mit chronischer Retentionspneumonie in
Frage. Eine Sonderform ist die exogene Lipoidpneumonie. Wiederholte Aspiration
olhaltiger Nasentropfen sowie das Rauchen von ,,Black-fat-Tabak“ (Guayana) fithrt
iiber eine Lipoidalveolitis mit Schaum- und Riesenzellen sowie Fremdkorpergranu-
lomen zum Ubergang in eine Lungenfibrose.

Diagnose

Osophagus und Magen (KardiaschluB und Schluckreflex) rontgen mit wasserlos-
lichem Kontrastmittel. In jedem Fall ist bronchoskopisch zu inspizieren und Bron-
chialsekret (evtl. nach Ausspiilung mit 0,9% Kochsalzlosung) zu gewinnen. Eine
einfache pH-Messung liBt Magensaftaspiration vermuten, wenn nicht bereits
optisch und geruchsmaBig Klarheit besteht.

Therapie
Erhebliche Aspirationsmengen miissen stets bronchoskopisch abgesaugt werden,
Antibiotikagabe allein geniigt nicht (therapeutische Bronchoalveolire Lavage).
Nach Moglichkeit Eliminierung der Aspirationsursache. Die Lungenfibrose ist
in diesen Fillen praktisch nie beziiglich Lebenserwartung entscheidend und erfor-
dert daher auch keine Pharmakotherapie, wenn man von einer kurzzeitigen Korti-
koidgabe bei frischer Aspirationspneumonie (z.B. beim Mendelson-Syndrom) ab-
sieht.
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10.3.1.5 Chronisch infektiése Entziindungen

Nach praktisch allen infektiosen Pneumonien sind fibrotische Defektheilungen be-
schrieben (s. auch 10.5) worden. Dies gilt insbesondere fiir Pneumonien, hervorge-
rufen durch infektidse Erreger, die mit einer immunologischen Typ-III- und
-IV-Reaktion einhergehen (z.B. Tuberkulose, s. auch 10.5.1) bzw. einhergehen
konnen (z.B. Aspergillose), vgl. auch exogen allergische Alveolitiden. Eine Sonder-
stellung nehmen die viralen Infekte ein sowie die Mykoplasmen, die ofters in eine
lungenfibrotische Defektheilung mit progredienter respiratorischer Insuffizienz
ibergehen konnen. Pneumonien, die nicht innerhalb von 4—-6 Wochen (rontgenolo-
gisch) abgeheilt sind, miissen stets durch transbronchiale bronchoskopische Lun-
genbiopsie abgeklirt werden. Liegt histologisch eine fibrosierende Alveolitis vor,
muB an Stelle der Antibiotikatherapie nach AusschluB anderer Atiologien eine
Kortikoidtherapie, evtl. mit Zugabe von Azathioprin eingeleitet werden. Die
Prognose dieser Alveolitiden ist, rechtzeitig therapiert, was eine restitutio ad inte-
grum der Alveolitis bzw. ein Aufhalten der Lungenfibrosepregredienz betrifft,
glinstig zu beurteilen.
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10.3.2 Erkrankungen aufgrund nichtinhalativer Noxen

Viele Substanzen konnen direkt toxisch oder allergisch wie auch indirekt iiber
die Auslosung einer Systemerkrankung (z.B. Lupus erythematodes) zu einer Lun-
genfibrose fithren. Es wiirde hier zu weit fiihren, alle Substanzen zu nennen, welche
eine Lungenfibrose erzeugen konnen. Nur die hiufigsten, die in einem groBeren
Prozentsatz zu Lungenfibrosen fithren, sollen erwihnt werden. An erster Stelle
stehen die iatrogen durch Medikamente verursachten Lungenfibrosen und Alveo-
litiden (akute Formen).

10.3.2.1 Medikamente

Zytostatika

Bleomycin (20-30%! Beginn nach 1-10 Jahren)
Busulfan (heute nicht mehr verwendet); s. Abb. 110
Chlorambucil

Cyclophosphamid

Melphalan

Methotrexat
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iy

Abb. 110. Lungenbiopsie einer Busulfanfibrose, Verdickte Interlobularsepten mit Umbau der
Alveolen zu plump erweiterten terminalen Luftriumen mit verdickten Alveolarsepten

Ganglienblocker

Hexamethonium (nach 1jdhriger Therapie)
Pentamethonium

Mekamylamin

Andere
Nitrofurantoin (nach %—6 Jahren Therapie)
Sulfonamide
Practolol
Salazopyrin
Goldpriparate
Methyserid (Serotoninantagonist, Migranemittel), vorwiegend retroperitoneale und
Endokardfibrosen
Acetylsalicylate (D-Penicillamin)
Azathioprin
Man beachte, daB die zur Lungenfibrosetherapie verwendeten Medikamente
wie Azathioprin (Imurek) und Cyclophosphamid (Endoxan) selten selbst eine Lun-
genfibrose auslosen konnen.
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In suizidaler Absicht oder aus Versehen fithrt das Herbizid Gramaxone W, das
vor allem in Weinanbaugebieten verwendet wird, nach Uberstehen der initial toxi-
schen Phase mit akutem Permeabilitdtslungenddem zu einer Lungenfibrose (siche
10.3.3.2).
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10.3.2.2 Paraquatlunge (Diquat, Morphamquat)

Bronchiolitis und Alveolitis mit Gewebsproliferation, Ausbildung von hyalinen
Membranen und Lungenfibrosierung, verursacht durch Paraquat (Gramaxone W),
ein stark wirksames Unkrautvertilgungsmittel. Die klinische Symptomatik beginnt
einige Tage nach oraler Aufnahme — unfallbedingt oder in suizidaler Absicht oder
durch fremde Hand — mit zunehmender Dyspnoe und respiratorischer Insuffizienz.
Bei Herbizidapplikation auf niichternen Magen ist die toxische Wirkung wesentlich
starker. Nieren- und Leberschiden kénnen vorkommen. Hohe Sterblichkeit.

Akuttherapie: Aluminiumsilikat (Fuller’s earth), 30%ige Suspension in Wasser, oder
Bentonitpulver 70 g in 100 ml Glyzerin ad 1000 ml Wasser erginzt. 500 ml p.o.
oder durch Magensonde nach Magenspiilung einflieBen lassen. Kindern 10-20
ml/kg KG, anschlieBend 1-2 stiindlich durch die Sonde oder in Apfelmus 1:1
verdiinnt p.o. geben.

Inaktivierung von Paraquat bei Kontakt mit Aluminiumsilikat.

Langzeittherapie: Kortikoide und Azathioprin, evtl. D-Penicillamin.

Literatur

ArmoG C, TAL E (1967) Death from paraquat after subcutaneous injection. Brit Med J
3:721

BuLivaNT CM (1966) Accidental poisoning by paraquat: Report of two cases in man. Brit
Med J 1:1272

GRABENSEE B (1974) Klinik der Paraquatvergiftung. Pneumologie 150:173

10.3.2.3 Ionisierende (radioaktive) Strahlen

Rontgen-, Radium- und andere Strahlen kénnen in hohen Dosen zu einer akuten
Alveolitis (Alveolarddem mit Endothelzellnekrose) mit spiterem Ubergang in eine
Lungenfibrose fithren.
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Strahlenpneumonitis(-alveolitis), Strahlenfibrose

Entziindliche Reaktion der Lunge innerhalb weniger Tage oder Monate nach
Exposition gegeniiber ionisierenden Strahlen. Pathologische Verdnderungen blei-
ben auf den akut bestrahlten Gewebebezirk beschrinkt und sind abhingig von
Strahlendosis und Bestrahlungsdauer. Initial entsteht eine ,,Alveolitis* mit Schwel-
lung, Proliferation und Desquamation der Pneumozyten, spiter eine Verdickung
und Fibrosierung der Alveolarmembranen mit Ausbildung von hyalinen Membra-
nen und Obliteration der kleinen Blutgefifle. Unter den klinischen Zeichen fallen
besonders eine zunehmende Dyspnoe und ein trockener Husten ohne Fieber auf.
Das Krankheitsbild ist oft verbunden mit einer Dysphagie, die auf eine Osophagitis
zuriickzufiihren ist.

Verlauf: Riickbildung der akuten Symptomatik mit Lungenfibrose als End- und
Ausheilungsstadium innerhalb 3—6 Monaten.

Die Symptome Husten und evtl. Dyspnoe mit respiratorischer Insuffizienz
konnen durch initial hohe Gaben von Kortikoiden evtl. unter Antibiotikaschutz
bekdmpft werden. Beziiglich des Verlaufs ist die Lungenfunktion (VC, FEV,,
Drco Pap, unter Belastung) der empfindlichere Parameter als das Rontgenbild.
Eine Herddosis von 3000 rad kann fur die Auslosung einer Strahlenalveolitis
geniigen. Durch modern fraktionierte Bestrahlungsmethoden sehen wir kaum noch
ausgedehnte Lungenfibrosen auBerhalb des gewiinschten Bestrahlungsfeldes. Die
scharfe geometrische Abgrenzung der Lungenfibrose im Bestrahlungsfeld 148t die
Diagnose Strahlenfibrose aus dem Rontgenbild meist auf Anhieb stellen.

Therapie: Nur nicht therapeutisch gewollte Fibrosen, die Symptome verursachen,
werden behandelt. Nach Moglichkeit sollte bereits die initiale Alveolitis hochdo-
siert mit Kortikoiden behandelt werden (Schema Sarkoidose oder idiopathische
Lungenfibrosen). Antitussiva symptomatisch bei nicht produktivem Husten. Evtl.
O,-Gaben bei schwerer arterieller Hypoxie (P, <60 mmHg).
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10.3.2.4 Chronische Linksherzinsuffizienz

Jede chronische Lungenstauung mit einem interstitiellen und alveoldren Odem
fihrt zu einer Fibroblastenvermehrung und damit zu einer perivaskuldren Lungen-
fibrose mit zusétzlicher Rechtsherzbelastung. Unabhingig von der Ursache der
Linksherzinsuffizienz (Mitralstenose oder Insuffizienz, dekompensierte GroBkreis-
laufhypertonie, Status nach Herzinfarkt mit oder ohne Linksherzkammeraneu-
rysma oder seltene andere Linksherzinsuffizienzursachen) muBl die Verbesserung der
postkapilldren pulmonalen Himodynamik durch operative Eingriffe oder eine ent-
sprechende Pharmakotherapie (Digitalisierung, antihypertensive Therapie, Koronar-
durchblutungssteigerung durch Nitrate, Antiarrhythmika) versucht werden, um die
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Lungenstauung und damit das Primum movens der Lungenfibrose zu bekdmpfen.
Eine Pharmakotherapie der Lungenfibrose ist in diesen Fillen nicht sinnvoll. Eine
ausgedehnte, durch Linksherzinsuffizienz verursachte Lungenfibrose mit zusitz-
licher pulmonaler Hypertonie aufgrund einer anatomisch fixierten Lungengefa3-
bahneinschrinkung mit restriktiver Ventilationsstorung und peripherer Atemwegs-
obstruktion verbietet meist einen groBeren chirurgischen Eingriff wegen des pul-
monalbedingten erhohten Operationsrisikos. Die Lebenserwartung wird durch das
Herzleiden und nicht durch die Lungenfibrose bestimmt. In seltenen Fillen beob-
achtet man eine sog. pulmonale Ossifikation. Darunter versteht man eine Mikro-
ossifikation im Zusammenhang mit einem meist in der Jugend erworbenen Mitral-
vitium. Es entstehen pfefferkorn- bis erbsengrofe bizarre Ossifikationen, rontgeno-
logisch als disseminierte harte Fleckschatten sichtbar. Histologisch aufgebaut aus
reifzelligen Lamellenknochen vom Typ eines Osteoms. Kein eigener Krankheits-
wert.

Differentialdiagnostisch muf3 eine Miliartuberkulose oder Histioplasmose aus-
geschlossen werden.
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10.3.2.5 Postschock- und Traumatisationslungen

Traumatische (hypovoldmische), Endotoxin- und neurogene Schockformen konnen
zu Lungenddem mit intravaskuldrer Gerinnung fithren. Defektheilungen mit kon-
sekutiver Lungenfibrose sind moglich auch ohne Langzeitbeatmung. Die schweren
Verlaufsformen mit bleibenden Lungenfunktionsausfillen als Ursache so induzier-
ter Lungenfibrosen werden aber meist bei Patienten mit erforderlicher Langzeit-
beatmung beobachtet. Die Lungenfibrosen sind spitestens 1 Jahr nach dem Un-
fall als funktioneller, nicht mehr progredienter Endzustand zu betrachten. Eine
Pharmakotherapie dieser Lungenfibrosen ist.nach Uberstehen der akuten Sympto-
matik nicht mehr notwendig.

Weiter kann mehrfache Fliissigkeitsiberladung (Transfusionslunge) zum alveo-
liren Odem mit hyalinen Membranen fihren, das die Fibroblastenwucherung
animiert und in eine lungenfibrotische Defektheilung miindet.
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10.3.2.6 Multiple Fett- und Kontrastmittelembolien

Fettembolien entstehen vorwiegend bei Polytraumatisierten oder bei Marknagelun-
gen von Femurfrakturen. Dekompressionsunfille (s. 7.2) gehen ebenfalls oft mit
Fettembolien einher. Lipiodol-(Ethiodol-)Einschwemmung in die Lungen bei der
Lymphographie kann nicht nur bei vorgeschédigten Patienten zu respiratorischer
Insuffizienz und evtl. Schocksymptomatik fithren, sondern auch eine lungenfibro-
tische Defektheilung verursachen. Vor jeder Lymphographie ist daher eine Lun-
genfunktionspriffung zur Risikoabschitzung in Erwidgung zu ziehen (Diy,-Mes-
sung).
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10.3.3 Lungenfibrosen assoziiert mit Systemerkrankungen

10.3.3.1 Lungenfibrosen bei Kollagenosen
Die Atiologie der folgenden Krankheitsbilder ist unklar.

Lupus erythematodes disseminatus

Der systemische Lupus erythematodes (LE) geht in bis 70% mit einer Lungenbetei-
ligung einher. Der Lupus erythematodes der Lunge ist pathologisch anatomisch
charakterisiert durch eine interstitielle Entziindungsreaktion, die in eine Lungen-
fibrose iibergehen kann. Rezidivierende fibrindse Pleuritiden und Pleuraergiisse
sind hdufige (~ %) Begleiterscheinungen. Es sind vorwiegend Frauen befallen.
Perikarditis, Myokarditis und nichtinfektiose Endokarditis werden als begleitende
kardiale Komplikationen beobachtet. Trotz pulmonaler Hypertonie kénnen lun-
genfibrotische Rontgenverdnderungen fehlen.

Diagnose: Erhohte BSG mit Anidmie, Leukopenie, Thrombopenie, Fieber, Myal-
gien, Immunglobulinvermehrung (a,), ANA, Waaler-Rose-Test positiv, CK- sowie
Aldolaseerhohung und andere Antikérpernachweise zusammen mit einem inter-
stitiellen Lungenbefall mit oder ohne Pleurabeteiligung lassen einen LE vermuten,
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besonders wenn auch andere Organe betroffen sind. Bioptisch zeigen die Gefil3e
eine relativ typische Azidophilie des Kollagens. Atiologisch denke man an die
folgenden Medikamente, welche auch eine LE-Symptomatik ausldsen kdnnen:

Chemotherapeutika:  Penicilline Ubrige: Thiouracile
Tetrazykline Procainamid
Sulfonamide Phenylbutazon
Griseofulvin Goldpriparate
INH Thiazide
PAS Digitalis
Streptomycin Orale Kontrazeptiva
Rifampicin Acetylsalicylsidure
Penicillamin
Sympathikolytika: Methyldopa Practolol
Dihydralazin
Guanoxan
Reserpin
Antiepileptika: Phenylhydantoin
Mephenytoin
Trimethadion
Mesuximid
Carbamazepin

Therapie: Noxe ausschalten. Kortikoide initial in sehr hoher und je nach Blutbild
zuriick auf eine Erhaltungsdosis von ca. 15 mg Prednisolon iibergehend. Als kor-
tikoidsparende Medikamente evtl. Azathioprin zusitzlich, Chloroquin ist sehr um-
stritten (Cave Retinopathie); s. auch 10.3.5.2.

Sklerodermie

Die Sklerodermie geht in bis zu 50% der Fille mit einer Lungenfibrose einher. Die
Lunge kann als einziges Organ befallen sein bzw. anderen Organmanifestationen
vorausgehen (Abb. 111). Typisch ist die diffuse, von basal her aszendierende Fibro-
sierung mit spaterem Ubergang in eine Wabenlunge. Sekundire Infektionen sind
hiufig, ebenso das Aufireten von Neoplasien. Bei Osophagusbefall besteht rezidi-
vierende Aspirationsmoglichkeit mit sekundérer Fibrosierung (10.3.2.4).

Diagnose: Osophgusbreischluck, M.-Raynaud-dhnliche Durchblutungsstérungen,
Mitbefall anderer Organe, Hautbiopsie (Rattenbifinger), Kalzinosen, Magen-
Darm-Trakt-, Leber-, Nieren- und Pankreasbefall.

Therapie: D-Penicillamin, Kortikoide und Azathioprin meist wenig erfolgreich.
Panarteriitis nodosa

Bis zu 25% mit Lungenbeteiligung einhergehend. Vorwiegend Ménner befallen mit
peripheren GefiBverschliissen. Persistierende Eosinophilie und Asthmaanfille
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Abb. 111. Stirker basale Lungenfibrose bei einer Frau mit Sklerodermie und schwerer respira-
torischer Insuffizienz (Erstdiagnose vor 30 Jahren). 31 O, normalisieren den arteriellen O,-
Partialdruck

nicht allergischer Genese sind héufig zu beobachten. Differentialdiagnostisch muf3
auch immer an Medikamentenabusus bzw. medikamentds induzierte Lungenfi-
brosen oder Asthmaanfille gedacht werden sowie an Parasiten.

Symptome von seiten der Lunge sind Husten, Himoptoe, Zeichen der pulmo-
nalen Hypertonie, respiratorische Insuffizienz.

Diagnose: Periphere GefiB- und Muskelbiopsie sowie transbronchiale Lungen-
biopsie.

Cave Auslosung durch Medikamente: Ubrige:  Phenothiazine
Thiouracile

Antiepileptika: Phenylhydantoin Jodpriparate

Mephenytoin Arsenpriparate

Quecksilberpraparate
Goldpriparate
Antiseren
Penicilline

Therapie: s. 10.3.5.2 Sulfonamide
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Rheumatoide Arteriitis

In 1-2% der Fille von rheumatoider Arteriitis und in bis 4% der primir chroni-
schen Polyarthriitis beobachten wir eine Alveolitis oder diffuse interstitielle Lun-
genfibrose mit geringer Progredienz. Die pathologischen Verdnderungen sind &hn-,
lich denen, die bei einer interstitiellen Lungenfibrose gefunden werden. Tritt héaufi-
ger bei Mannern, gewoéhnlich erst nach den ersten Anzeichen einer Arteriitis auf.

Diagnose: In 20% finden wir eine Lungenfunktionsstérung ohne réntgenologischen
Befall. In diesen Fillen muf3 durch transbronchiale Lungenbiopsie der fibrosety-
pische Lungenfunktionsausfall (P,q -Abfall unter Belastung, Dy.y-Erniedrigung
bei rein restriktiver Ventilationsstorung) gekliart werden.

Therapie: Kortikoide, Azathioprin.

Dermatomyositis
Eine Lungenbeteiligung ist extrem selten. Die muskuldre Insuffizienz kann eine
pulmonale Beteiligung (Atemnot) vortduschen.

Diagnose: Elektromyogramm, Muskelbiopsie, Lungenfunktionspriifung. In 10-20%
der Fille besteht zusitzlich ein Malignom, dessen operative Entfernung die Der-
matomyositis bessern kann.

Therapie: D-Penicillamin, da mit Kortikoiden und Azathioprin meist wenig Erfolg.

Morbus Bechterew

Die ankylosierende Spondylitis geht ab und zu mit homogenen, sich verdichtenden
Verschattungen in den Lungenoberfeldern einher (DD: Tbc). Bioptisch handelt es
sich um fibrotisches Lungengewebe. Es sind vorwiegend Minner befallen. Die rein
restriktive Ventilationsstorung ist aber meist nicht auf eine Lungenfibrose, sondern
auf eine eingeschriinkte Thoraxbeweglichkeit zuriickzufithren. Letztere ist lungen-
funktionell und quoad vitam belanglos.

Sjogren-Syndrom

Trockene Konjunktiva (Trénendriisenatrophie), trockener Mund (Speicheldriisen-
atrophie), trockener Reizhusten (Bronchialschleimdriisenatrophie) mit rezidivieren-
den Infekten konnen eine Lungenfibrose vortiuschen bzw. hervorrufen. Es sind
vorwiegend Frauen im Klimakterium befallen, selten auch mit Pleuraergu einher-
gehend.

Verdacht auf eine Kollagenose und besonders auf das Krankheitsbild des
Lupus erythematodes (LE) muB immer dann aufkommen, wenn beim klinischen
Bild einer Erkrankung des rheumatischen Formenkreises keine Rheumafaktoren
nachweisbar sind. Fieberschiibe und Arthropathien unklarer Genese sollten bei
Frauen immer zur differentialdiagnostischen Abklirung eines LE oder Pseudo-LE
(durch Medikamente ausgelost) fihren.
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10.3.3.2 Lungenvaskulitiden (Alveolitiden)

Hierzu konnte man auch die Panarteriitis-nodosa-Lungenfibrose zihlen, wiirde sie
historisch nicht eher dem Sammelbegriff der Kollagenosen zugeordnet.

Goodpasture-Syndrom

Es handelt sich dabei um die Kombination einer progredienten Glomerulone-
phritis mit rezidivierenden Lungenparenchymblutungen. Vorwiegend betroffen
sind junge Méanner. Hiufig sind Antikorper gegen die Basalmembranen in Niere
und Lunge nachweisbar. Symptome sind: Hamoptoe, Lungeninfiltrate, schwere
Eisenmangelandmie und rasche Verschlechterung der Nierenfunktion.

Die Atiologie ist unklar. Friihzeitige Nephrektomie und Hidmodialyse sowie
massive Therapie mit Cyclophosphamid (10-20 mg/kg KG) und Kortikoiden
fithren oft dazu, daB diese Patienten an der progredienten Lungenfibrose sterben,
es sind nur wenige Heilungen mitgeteilt worden.

Diagnose: Nachweis von Antikorpern gegen die Basalmembranen der Niere und
der Lunge (bioptisch mit Immunfluoreszenz). Klinisch meist klar durch die akuten
Symptome Himoptoe, Himaturie, Andmie und GroBkreislaufhypertonie. Histolo-
gisch Alveolitis (sog. Alveolarfiilllungssyndrom); zirkulierende Antikorper kdnnen
selten im Blut nachgewiesen werden. Ein miliares Rontgenbild verleitet initial oft
zur Diagnose Tuberkulose oder Pneumonie.
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Therapie: Da die Niere als wesentliche Antigenquelle betrachtet wird, ist die
Nephrektomie nebst Zytostatika- und Antiphlogistikagabe (s. oben) wesentlicher
Bestandteil der Therapie. Verldufe iiber 1 Jahr sind beschrieben, ebenso abortive
Formen des sonst innerhalb von wenigen Wochen zum Tode fithrenden Krank-
heitsbildes.

Lungenhimosiderose (M. Ceelen)

Mit rezidivierenden Lungenblutungen einhergehende Krankheit unbekannter Ut-
sache. Am hiufigsten betroffen sind Kinder und Jugendliche. Oft ist ein Blutungs-
schub tddlich. Protrahierte Verldufe mit Andmie und Lungenfibrose sind moglich.
Die klinische Symptomatik ist vom AusmaB3 und der Dauer des Blutungsschubs
abhingig und kann Husten, Miidigkeit, Blidsse, mangelhafte Gewichtszunahme mit
gelegentlich Dyspnoe und Fieber umfassen. Pathologisch anatomisch ist die
Diagnose durch blut- und hdmosiderinspeichernde Makrophagen (Eosinophilie)
zu sichern. Im Lungenbiopsiepriparat findet man zusitzlich eine Aufsplitterung der
Elastinfasern (Abb. 112).

Therapie: Eine sofortige, beim ersten Schub einsetzende zytostatische (Endoxan
10-20 mg/kg KG) und hochdosierte Kortikoidtherapie kann nicht nur die Progre-
dienz der Lungenfibrose, sondern auch die Riickfille unterdriicken. Nach langjéh-
riger Dauer ohne lungenfunktionelle Progredienz kann die Therapie sistiert
werden.

Wegener-Granulomatose

Darunter versteht man eine atiologisch unbekannte schwere nekrotisierende granu-
lomatose Krankheit, beginnend in den oberen Lufiwegen, iibergreifend auf die
Lungen mit meist rasch einschmelzenden Rundherden. Morphologisch besteht eine
diffuse, oft granulomatdse Vaskulitis. Todesursachen sind eine progrediente Nie-
reninsuffizienz und pulmonale Komplikationen. Abortivformen kommen vor.

Diagnose: Akute Sinusitis mit ulzerogranulomatdsen Nasenscheidewandverdnde-
rungen (Nasenbluten), Otitis, Fieber, Gelenk- und Gliederschmerzen mit oder
ohne Lungen- und Nierenbefall sollten an eine Wegener-Granulomatose denken
lassen. C-reaktives Protein, BSG-Beschleunigung mit a,-, evtl. a,- und y-Globulin-
vermehrung sind die hdufigsten Laborbefunde. Die Biopsie der ulzerésen Lisionen
in den oberen Atemwegen bringt meist die Diagnose (Abgrenzung gegeniiber
anderen Vaskulitiden oft schwierig).

Therapie: Chlorambuzil (Leukeran), 0,2mg/kg KG taglich, oder Azathioprin,
100—150 mg/Tag, mit initialen Kortikoidgaben bis zum Verschwinden der Sym-
ptome. Minimale Therapiedauer 1 Jahr. Bei Rezidiven erneut gleiche Behandlung
bzw. Dosissteigerung. Heute wird Cyclophosphamid (Endoxan), 1-2 mg/kg KG, in
Kombination mit Prednisolon (Ultralan), 20-40 mg jeden 2. Tag, vorgezogen. Un-
behandelt fithrt die Wegener-Granulomatose innerhalb eines Jahres zum Tode,
behandelt sind vollstindige Remissionen innerhalb von ca. 3 Jahren beschrieben
worden.
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Abb. 112. Akute Hamosiderose (M. Ceelen) 15jahriges Midchen. Seit 6 Jahren rezidivfrei
trotz ungiinstiger Histologie: Purpura pulmonum (prognostisch ungiinstige Variante des M.
Ceelen), Verbreiterung der Alveolarsepten des Lungengeriists mit lymphohistiozytirer und
plasmazelluldrer Infiltration. Alveolen mit Erythrozyten (in PAS-Firbung schwach grau ge-
firbt) und dicht mit himosiderinbeladenen Pneumozyten angefiillt. Die Fibrose deutet auf
eine rezidivierende Erkrankung

Allergische Granulomatose (Churg Strauss)

Rezidivierende Lungeninfiltrate mit asthmatischen Symptomen, Rhinitis mit Pleura-
und Perikardergiissen begleitet von einer massiven Eosinophilie mit evtl. positiver
Typ-III-Reaktion machen dieses Krankheitsbild wahrscheinlich. Medikamente
miissen stets verdichtigt werden. Es ist schwierig von der Panarteriitis nodosa
abzugrenzen. Die ,,Asthmabeschwerden sprechen primir gut auf Kortikoide an,
spiter kann sich eine Kortikoidresistenz einstellen. Die Kombination von Asthma
bronchiale, rezidivierenden eosinophilen Lungeninfiltraten (Feinnadelbiopsie
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ergibt- Histiozyten und Riesenzellen) und Polyperostitis rechtfertigen die Abgren-
zung dieses Krankheitsbildes, das vorwiegend an den GefiBen ablduft. Rontgeno-
logisch imponiert der Lungenbefund mehr als Pneumonie und ist meist eine
exogen allergische Angitis, durch Medikamente ausgelost. Siehe auch Panarteriitis
nodosa (10.3.4.1) und Loffler-Syndrom (10.3.4.2).

Therapie: Kortikoide initial erfolgreich, todlicher Verlauf meist innerhalb von
3 Jahren nach den ersten ,,Asthma-Symptomen®.

Loffler-Syndrom

Fliichtige mit Bluteosinophilie (7-10%) einhergehende Lungeninfiltrate (serds zel-
liges fibrinarmes Alveolarexsudat) mit 80—100% Eosinophilen werden unter dem
Oberbegriff Loffler-Syndrom zusammengefaBt.

Klinisch oft symptomarm verlaufendes Krankheitsbild, gekennzeichnet durch
innerhalb weniger Wochen wandernde weichherdige Lungeninfiltrate, histologisch
mit florider Alveolitis und tippigen, eosinophilen Infiltraten, meist mit ausgeprégter
Bluteosinophilie. In der Originalveroffentlichung wurde die krankhafte Veridnde-
rung mit einer Allergie gegen Larven von Ascaris lumbricoides in Verbindung
gebracht.

Weit mehr als die von Loffler damals erwidhnten Ascariden sind heute Me-
dikamente sowie Bakterien und Mykosen &tiologisch zu beriicksichtigen (Ta-
belle 47).

Die Infiltrate kénnen auch persistieren und mit Fieber und Dyspnoe als sog.
eosinophile Pneumonie oder ,,chronisch“ eosinophile Alveolitis ad exitum fiihren.

Begriffe wie eosinophile Pneumonie und eine Anzahl weiterer Syndrome mit
Eigennamen und pulmonaler Symptomatik sollten vergessen und soweit als
moglich durch &tiologisch und morphologisch definierte Krankheitsbilder ersetzt
werden, z.B. eosinophile Alveolitis und Arteriolitis durch Nitrofurantoin ausgeldst.
Kortikoidgaben und Weglassen des auslosenden Agens konnen innerhalb von Ta-
gen zum Abheilen fiihren.

Tabelle 47. Medikamente, die ein Loffler-Syndrom verursachen kénnen

Chemotherapeutika Zytostatika
Penicilline Azathioprin
Sulfonamide Methotrexat
Sulfasalazine
Nitrofurantoin
PAS

Ubrige
Chlorpropamid Mekamylamin
Acetylsalicylsdure Hydrochlorothiazid
Imipramin Dinatrium cromoglicicum
Mephenesin Allergenextrakte
Arsenpriparate Vakzine

Dihydralazin Antiseren
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10.3.3.3 Histiocytosis X

Lichtenstein faBte 1953 das eosinophile Granulom (Knochenbeteiligung obligat
ohne Bluteosinophilie!), die Retikuloendotheliose Abt-Letterer-Siwe (Hepatospleno-
megalie, Haut- und Knochengranulomatose mit himorrhagischer Diathese) und
die Lipoidgranulomatose Hand-Schiiller-Christian (Landkartenschidel, Exophthal-
mus, Diabetes insipidus und Kleinwuchs) als eine nosologische Einheit zusammen.
Die obengenannten Syndrome haben nurmehr historisches Interesse und beschrei-
ben vorwiegend generalisierte und maligne Verlaufsformen im Kindesalter.

Die pulmonale Histiozytose ist wie folgt definiert:

Lungenkrankheit, pathologisch-anatomisch charakterisiert durch multifokale
Infiltrate angelehnt an den Bronchialbaum mit Histiozyten und eosinophilen
Granulozyten sowie einer sklerosierenden Mesenchymreaktion, die zu disseminier-
ten zystischen Bronchiolektasen fithren konnen. Die Krankheit kann symptomlos
bleiben oder durch Husten, Dyspnoe und zunehmende Ateminsuffizienz klinisch
auffillig werden. Rontgenologisch imponiert sie meist als diffuse noduldre Lun-
genfibrose.

Die Krankheit kann

1. primir auf die Lunge beschrinkt sein,

2. erst sekundér auf die Lunge tibergreifen bzw. mit einem diffusen Organbefall
einhergehen.

Die Frithphase ist wie bei der Sarkoidose im Stadium II durch retikuldre und
noduldre Lungenherde charakterisiert. In der Spatphase entwickeln sich eine Lun-
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genfibrose (Wabenlunge), rezidivierende Pneumothoraces, pulmonale Hypertonie
und respiratorische Insuffizienz. Wie bei der Sarkoidose ist die frithe Kortikoidgabe
umstritten. Spontane und therapeutische Remissionen beobachtet man in 10-40%
der Fille, mehrjihrige stationdre Zustinde mit Kortikoid- oder zytostatischer The-
rapie wie bei M. Hodgkin in 20-40%. Akute Verldufe, die innerhalb von Monaten
ad exitum fithren, sind auch beim Erwachsenen beschrieben. Uberginge in bos-
artige lymphatische Systemerkrankungen sind beschrieben.

Die Diagnose geschieht bioptisch aufgrund der ,,typischen Histologie aus dem
Lungengewebe. Groiere eosinophile Granulome kénnen auch Lungenmetastasen
vortduschen.

Therapeutisch wurde auBer Kortikoiden auch Vinblastin empfohlen. Therapiert
wird nur bei funktionellen Ausfillen bzw. Progredienz des Leidens.

10.3.3.4 Speicherkrankheiten

Angehorene Lipoidspeicherkrankheit

Von der angeborenen Lipoidspeicherkrankheit (Thesaurismose) mit benigner Lun-
genfibrose sollen meist kleinasiatische Juden betroffen sein. Die Hepatosplenome-
galie mit histio- und retikulozytiren Knochenmarksinfiltrationen fiithrt zu Anémie
und Verstiarkung einer evtl. nachweisbaren respiratorischen Insuffizienz.

Lungenamyloidosen

Die sog. isolierte Lungenamyloidose verlduft meist unter dem Bild eines Bronchial-
oder Lungentumors mit Himoptoe. Die isolierte Form der Amyloidose des unteren
Respirationstrakts wird in eine tracheobronchiale, pulmonal noduldre und diffus
pulmonal parenchymale Form eingeteilt. Es kommen auch familidare Haufungen
vor. Klinische Symptome konnen fehlen, s. auch 9.2:10. Der Altersgipfel liegt bei
50 Jahren.

Therapie und Prognose: Evtl. chirurgische Entfernung. Bei der pulmonal noduldren
Form i.allg. benigner Verlauf, bei der tracheobronchialen Form (cave Blutung)
evtl. endoskopische Abtragung. Die diffus pulmonale Form fithrt zum Exitus
wegen respiratorischer Insuffizienz als Folge der ,,Lungenfibrose®. Die sekundére
Amyloidose, im Rahmen von chronischen Infekten und bei multiplen Myelomen
sich entwickelnd, geht selten mit dem Bild einer diffusen, evtl. regionalen ,,Lun-
genfibrose® einher. Sie ist heute seltener als die primire Form, da chronische In-
fekte durch Chemotherapeutika i. allg. gut beherrschbar sind.

Neuroektodermale Krankheiten

Noch seltener sind Lungenfibrosen bei neuroektodermalen Erkrankungen wie
Sturge-Weber-Krabbe-Syndrom, tuberoser Sklerose und Morbus Recklinghausen.
Sowohl bei der tuberdsen Sklerose wie auch bei der Histiozytose X fihren ein
Diabetes insipidus oder Pneumothorax den Patienten oft erstmals zum Arzt.
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10.3.3.5 Sarkoidose

Definition: Die Sarkoidose ist eine primér generalisierte Systemerkrankung des reti-
kuloendothelialen Gewebesystems, charakterisiert durch nicht verkasende Granu-
lome. Es gibt keine auf die intrathorakalen Lymphknoten und/oder Lungen be-
schrinkte Form, aber in iiber 90% ist die Lunge befallen.

Anmerkung: Man unterscheidet eine initial akute (sog. Ldfgren-Syndrom) und
eine mehr symptomarm verlaufende Form der Sarkoidose.

Klinik: Die Krankheit kann jedes Organ befallen. Sie beginnt meist schleichend mit
symptomlosen bihildiren Lymphknotenschwellungen. Eventuell bestehen Husten,
leicht erhohte Temperatur und retrosternales Druckgefithl. Meist wird die bihildre
Lymphknotenschwellung zufillig entdeckt. Réntgenologisch wird die Sarkoidose in
3 Stadien eingeteilt (Abb. 113 a):

Stadium I: Nur bihilire Lymphknotenvergro8erung ohne sichtbaren Lungen-
parenchymbefall, der histologisch meist trotzdem vorhanden ist.

Stadium II: Riickbildung der bihiliren LK-Schwellung und diffuser granulo-
matdser Lungenbefall.

Stadium III: Fehlende bihilire LK-Schwellung mit vorwiegend fibrosierender
Lungenzeichnung,

Die verschiedenen Verlaufsformen der Sarkoidose (Abb. 103b) werden durch
das Rontgenbild nur unvollkommen erfat (Abb. 103¢). Das Stadium I heilt zu
iiber 90% ohne Therapie aus.

Auch im Stadium II (nur Granulome) beobachtet man noch eine hohe
Spontanheilungsrate. Das Stadium III zeichnet sich durch eine diffuse Fibrosierung
aus, die jahrelang stationdr sein oder progredient in die respiratorische Insuffizienz
mit Cor pulmonale fithren kann (Abb. 113 d).
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Abb. 113a—e. Sarkoidose. a Rontgenologisches Stadium I: ,nur” bihilire Lymphknoten-
schwellung, keine funktionellen Ausfille. Rontgenologisches Stadium I7: granulomatoser
Lungenparenchymbefall réntgenologisch faBbar bei gleichzeitiger Persistenz der bihildren LK-
Schwellung, funktionelle Ausfille meist nachweisbar. Feinere rontgenologische Untertei-
lungen (g, b, ¢, d) sind wenig gesichert und sinnvoll. Rontgenologisches Studium 7/I: lungenfi-
brotischer Umbau mit hildrer LK-Riickbildung, funktionelle Ausfille dhnlich Lungenfibrose.
b Klinische Symptome, funktionelle Befunde und Réntgenverinderungen bei 20 Patienten mit
schubweiser Verschlechterung der réntgenologischen Sarkoidose Stadium II-III. Neben den
klinischen Symptomen ist der O,-Partialdruckabfall in Ruhe und/oder bei korperlicher Bela-
stung (P,p,> 10 mm Hg) die empfindlichste EinzelmeBgroBe. ¢ Spontane und unter Predni-
sontherapie mogliche Verlaufsformen. d Schubweiser Verlauf bei 16 von 31 Patienten mit ront-
genologischer Sarkoidose Stadium II-1II (n= 31) trotz Prednisontherapie. e Funktionsmuster der
31 Patienten mit rontgenologischem Stadium II-III. Man beachte die vorwiegend restriktive
Ventilationsstérung im Verhaltnis zu den Sollwerten und die diskrete Obstruktion, welche sich
als eine iiberproportionale Verminderung des V,s darstellt. Dies weist darauf hin, daB vorwie-
gend die peripheren Atemwege betroffen sind
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Die initial akute Verlaufsform mit bihilarer LK-Schwellung, Fieber, Erythema
nodosum, Arthralgien, evtl. zusitzlich Uveoparotitis und Hepatosplenomegalie
sowie weiterer Organbefall bezeichnet man als Lofgren-Syndrom. Dieses wird vor
allem bei jungen Menschen gesehen (Mittel um 30 Jahre). BSG-Erhohung, Links-
verschiebung mit Lymphopenie, aber praktisch keine Hyperkalzimie wie bei den
seltenen chronischen Formen mit Knochenbeteiligung moégen von einer biopti-
schen Sicherung des Krankheitsbildes befreien.

Differentialdiagnostisch kommt aber doch oft ein M. Hodgkin, eine exogen
allergische Alveolitis, eine Lungen-Tbc oder ein Lungentumor (Lymphangiosa car-
cinomatosa) mit bihiliren LK-Schwellungen in Betracht, was histologisch bzw.
bakteriologisch auszuschlieBen ist. Lymphknotennekrosen lassen den Pathologen
oft nicht zwischen Tbc und Sarkoidose unterscheiden. Insbesondere erlauben
Lebergranulome allein nie die Diagnose, sondern nur im Zusammenhang mit dem
gleichen hildren LK-Befund.

Diagnose: In den beidseitig vergroBerten hildren LK sind epitheloidzellige Granu-
lome bioptisch nachzuweisen. Idealerweise sind diese meistens noch in einem wei-
teren Organ durch transbronchiale Lungen- und transkutane Leberbiopsie histolo-
gisch zu sichern.

Der Tuberkulintest ist beim Lofgren-Syndrom zu 50% negativ, bei chronischen
Verlaufsformen zu iiber 30% positiv. Er trigt daher ebensowenig zur akuten Dia-
gnostik bei wie der Kveim-Test, auf dessen Resultat bei Verdacht auf Lympho-
granulomatose oder Tuberkulose nicht gewartet werden kann. Himagglutinations-
und Migrationshemmtests sowie die Ca-Ausscheidung konnen differentialdiagno-
stische Hinweise geben. Bei Lungenparenchymbefall kann die Lungenfunktions-
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priifung diagnostisch und insbesondere zur Einschitzung von Therapiebediirftigkeit
und Verlauf weiterhelfen (Abb. 103 e). Der hohe aktivierte T-Lymphocytenanteil in
der bronchioalveoliren Lavage, das Galliumszintigramm und der ACE-Spiegel
(Angiotensin-Converting-Enzyme) konnen zur Aktivitdtsbeurteilung herangezogen
werden.

Therapie: Viele Autoren bezweifeln, ob mit Kortikoiden die Prognose der akuten
oder chronisch progredienten bzw. schubweise verlaufenden Sarkoidose beeinfluf3t
werden kann (Abb. 113¢). Ahnlich wie bei der Hepatitis kénnen wir nur die Sym-
ptome unterdriicken, die nach Therapiestop unter Umstinden wieder stirker aufflak-
kern. Wir therapieren daher nur Patienten mit Symptomen oder lungenfunktionell
nachweisbaren Abnormititen. Beim Lofgren-Syndrom sind kaum Uberginge in
eine chronische Form beschrieben worden. Hier geniigen manchmal auch unspezi-
fische Antiphlogistikagaben, die weniger Langzeitgefdhrdung beinhalten als Korti-
koide. Liegt ein Lungenparenchymbefall mit funktionellen Ausfillen (Do und
P, -Abfall bei leicht obstruktiver, aber vorwiegend restriktiver Ventilationssto-
rung) vor (s. Abb. 113b,c), therapieren wir mit Kortikoiden.

Ist die Funktion innerhalb von 3 Monaten nicht zu bessern, wird erneut der
Spontanverlauf beobachtet. Stationire Stadien II und III werden lediglich lungen-
funktionell iiberwacht, um bei akuten Schiiben pharmakotherapeutisch aktiv zu
werden. Initial geben wir 60 mg Prednisolon. Dann wird das Prednisolon 14tigig
um 20 mg reduziert, um langerfristig moglichst mit einer Dauertherapie von 20 mg
Prednisolon jeden 2. Tag auszukommen, nach 3 Monaten Therapiestopversuch.

Die Prognose der so behandelten Sarkoidose ist gut, nur ca. 5% der Fille gehen
in ein chronisches Stadium iiber und bediirfen einer Langzeittherapie und Uberwa-
chung, weit weniger als 1% davon stirbt an der Sarkoidose. Ob der Ubergang einer
Lungengranulomatose in eine quoad vitam gefahrliche Lungenfibrose durch Korti-
koidgabe gestoppt werden kann, ist ebenfalls strittig.

Literatur

Baur X (1979) Verhalten der Angiotensin I-converting Enzyme, Aktivitit bei Sarkoidose.
Atemwegs Lungenkr 5:236

CRYSTAL RG, Moderator NIH Conference (1981) Pulmonary sarcoidosis: A disease characteri-
zed and perpetnated by activated T-lymphocytes. Ann Intern Med 94:73

DereMEE RH, ANDERSEN HA (1974) Sarcoidosis: a correlation of dyspnea with roent-
genographic stage and pulmonary function changes. Mayo Clin Proc 49:742

Hamm J (1976) Epidemiologie der Sarkoidose. Prax Klin Pneumol 29:731

HUNNINGHALCE GW, CrystaL RG (1981) Pulmonary sarcoidosis. N Engl J Med
305:429

International conference on sarcoidosis and other granulomatous disorder. Paris 31.8.—-4.9.
(1981) Bull Europ Physiopath Resp 17:27-64

MANNHART R, MEepIc1 TC, TANNER E (1977) BeeinfluBt die Steroidtherapie den Verlauf
des Lofgren-Syndroms? Schweiz Med Wochenschr 107:187

RotH C, HucHON GE, STANISLAS-LEGUERIN G, MAarsac JH, CurétiENn J (1981)
Bronchoalveolar cells in advanced pulmonary sarcoidosis. Am Rev Respir Dis 124:9

WurM K (1977) Sarkoidose als allgemeines diagnostisches Problem. Prax Klin Pneumol
31:404

WurM K (1978) Heutiger Stand der Sarkoidosetherapie und ihrer Probleme. Dtsch Med
Wochenschr 103:352



Lungenfibrosen assoziiert mit Systemerkrankungen 313

10.3.3.6 Mukoviszidose (zystische Fibrose)

Die Mukoviszidose ist weder eine typische Alveolitis noch Lungengranulomatose.
Trotzdem sterben die Patienten fast ausschlieBlich an der progredienten Lungen-
dystrophie (Wabenlunge).

Definition: Die Mukoviszidose ist eine angeborene, unterschiedlich ausgeprigte
Dysfunktion der exokrinen Driisen (Bronchusdriisen, Pankreas, meist Ductus-
deferens-Obliteration = Infertilitdt bei Minnern, SchweiBdriisen- und Speichel-
driisenanomalie).

Auf etwa 1800 Lebendgeborene kommt eine Erkrankung an Mukoviszidose. In
jeder 200. Ehe miissen die Partner mit dem Risiko leben, daB eines von vier Kin-
dern an Mukoviszidose erkrankt, denn jeder 25. Bundesbiirger ist ein (gesunder)
heterozygoter Merkmalstrager. Die Mukoviszidose ist demnach die hdufigste unter
den schweren angeborenen Stoffwechselerkrankungen Mitteleuropas. Trotz intensi-
ver Forschungsarbeit sind im Hinblick auf eine Verbesserung der Mukusrheologie
(pericillizre Fliissigkeit) keine Erfolge zu verzeichnen. Im Serum wurde ein die Zi-
lien hemmender Faktor gefunden, der Basisdefekt der Mukoviszidose liegt in der
erhohten Basissekretion von Na* und CI~.

Man unterscheidet klinisch verschiedene Formen:
— rein pulmonale Symptomatik,

- pulmonale und gastrointestinale Symptomatik,
— vorwiegend gastrointestinale Symptomatik.

Diagnose: Die exokrine Driisenfunktion ist vermehrt, abortive Formen kommen
auch im Erwachsenenalter vor. Die SchweiBiontophorese nach Pilocarpinstimula-
tion ist immer noch das klassische Diagnostikum (Na*+ Cl~>60 mmol/l). Die
Symptomatik ist unterschiedlich stark ausgeprigt. Rontgenologisch finden wir
diffuse bis grobflachige Verschattungen. LungenfunktionsmaBig liegt eine gemischt
obstruktive und restriktive Ventilationsstérung vor. Die Patienten haben rezidivie-
rende Infekte und das Abhusten des vermehrten, zihfliissigen Sekrets kann zu Er-
stickungsanfillen fiihren.

Therapie: Die Bronchialtoilette mit Vibrationsmassage, Sekretolytika per os (Flui-
mucil) Langzeit O,-Gabe, evtl. mit Uberdruckbeatmung bei respiratorischer Global-
insuffizienz, steht im Vordergrund. Bei Begleitbronchospasmus (selten) mit ver-
minderter mukozilidrer Reinigung sind Xanthinderivate per os und f,-Sym-
pathikomimetika, inhalativ in physiologischer Kochsalzlosung, systematisch und
konsequent anzuwenden.

Auf die Dauer 148t sich ein chronischer Infekt meist mit Staphylococcus aureus
und eine damit verbundene fraktionierte Langzeitantibiotikagabe je nach Resi-
stenzprobe nicht verhindern.

Pankreasfermentersatz und eine fettarme, aber vitaminreiche und kalorisch aus-
reichende Didt kommt bei gastrointestinalen Formen dazu. In 10% der Fille sind
eine bilidre Leberzirrhose mit portaler Hypertension und chronische Sinusitiden
festzustellen.
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Abb. 114. 17jdhrige Patientin mit Mukoviszidose und schwerer respiratorischer Insuffizienz.
Durch 31 0,-Gabe pro Minute fiber mindestens 12 h téglich lassen sich die arteriellen Blutga-
se normalisieren und die pulmonale Hypertonie senken

Viele dieser Kinder bediirfen im finalen Zustand einer symptomatischen Dauer-
O,-Behandlung (s. 16.1) mit O,-Konzentratoren vor allem nachts wihrend des
Schlafens (Abb. 114). Die tégliche Inhalationstherapie mit Atemgymnastik etc.
fuhrt dazu, daB viele dieser Kinder in Heimen mit eigener Schule und drztlicher Be-
treuung leben. Uber 75% von ihnen erreichen heute das 20. Altersjahr, aber nur ver-
einzelte das 30. Dies ist auch einer konsequenten Fritherfassung und Therapie zu
verdanken (Mekoniumuntersuchung). Sie erlaubt zudem rechtzeitig, die Eltern
iiber das prospektive Risiko von weiteren an Mukoviszidose leidenden Kindern mit
immer noch infauster Langzeitprognose aufzukliren.

10.3.3.7 Atemnotsyndrom des Siuglings
Siehe auch Schock und ARDS = acut respiratory distress syndrom (11.1.6).

Definition: Durch Verianderung des Antiatelektasenfaktors (Surfactant) wird die
Entfaltung der Alveolen behindert und eine multifokale Atelektase mit vikariieren-
der Uberdehnung hervorgerufen. Gewdhnlich sind Neugeborene und insbesondere
Frithgeburten mit einem Syringomyelin-Lezithin-Quotienten <1 betroffen. Die
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Krankheit kann jedoch auch bei rechtzeitig geborenen Siuglingen beobachtet
werden. Die klinische Symptomatik umfaB8t Zyanose, Tachykardie und Tachypnoe.

Anmerkung: Der Begriff ,,Hyalin-Membran-Syndrom® wird iiblicherweise fiir
pathologisch-anatomische Veranderungen verwandt, die durch hyaline Substanzen
charakterisiert sind, welche die erweiterte Alveolen und terminale Bronchien
auskleiden. Alveolarzellmetaplasien und eine leichte interstitielle Fibrose gehoren
dazu. Hyaline Membranen sind nicht dtiopathogenetisch interpretierbar, da sie bei
vielen akut verlaufenden Krankheiten vorkommen.

Lungenblutung des Neugeborenen

Gewohnlich todliches Leiden, bei dem am ersten oder zweiten Lebenstag schwere
intrapulmonale Hidmorrhagien auftreten. Meist sind Mangelgeburten oder Kinder
mit schwerer Geburtsasphyxie betroffen. Die genaue Atiologie ist unbekannt, aber
als Ursachen konnen erhohter Lungenkapillardruck, Koagulopathien, angeborene
Herzfehler, Pneumonien, Atemnotsyndrom mit hyalinen Membranen und andere
Leiden angenommen werden. Klinisch ist die Krankheit charakterisiert durch
einen schweren Schock und blutigen TrachealausfluB3.

Plétzlicher Siuglingstod
Syndrom mit unbekannter Atiologie, das bei Sauglingen gewdhnlich zwischen dem
zweiten und dritten Monat beobachtet wird.

Ohne vorausgehende Symptome kommt es zu Zyanose, Koma und plétzlichem
Tod. Tritt sehr hiufig wihrend der Wintermonate bei minnlichen Siuglingen auf,
die mit der Flasche aufgezogen werden.

Anmerkung: Pathologisch-anatomisch keine befriedigende Erklirung, wahr-
scheinlich eine zentrale Atemregulationsstdrung, s. Kap. 15.2.1.1.

Therapie: Im wesentlichen geht es um das Management der akuten respiratori-
schen Insuffizienz mit O,-Uberdruckbeatmung und PEEP, um den notwendigen
Gasaustausch zu garantieren. Kortikoidgaben in den letzten drei Schwanger-
schaftswochen fordern die Surfactantbildung. Evtl. Surfactantersatz (enteiweiites
Rinderlungenhomogenisat mit Dipalmityllecithin und Phospholipiden angereichert
und high frequency positive pressure ventilation (HFPPV)).
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10.3.4 Erkrankungen aufgrund unbekannter Ursachen

10.3.4.1 Alveolarproteinose

Die Alveolarrdume sind durch ein eiweiBhaltiges Exsudat geflllt, das sich durch
Sudan Il anfirbt, daher auch der Name alveoldre Lipoproteinose. Die PAS-
Férbung zeigt Glykoproteingranula. Wahrscheinlich handelt es sich um eine
Hypersekretion der Pneumozyten II (Surfactanthersteller). Initial ist die Alveolar-
textur intakt (Alveolarfullungssyndrom), was rontgenologisch beidseits perihildr
oder diffus nachweisbar ist. Klinischer Verlauf teils symptomlos, teils mit Fieber
oder chronisch progredient mit Husten und Dyspnoe.

Diagnose: Bioptisch s. oben; evtl. konnen auch aus dem Sputum (Bronchiallavage)
die PAS-positiven Glykoproteine nachgewiesen werden. Kommt auch als End-
stadium bei chronisch myeloischer Leukdmie und M. Hodgkin, wahrscheinlich als
Folge der zytostatischen Therapie, vor.

Therapie: Therapeutische einseitige Lavage mit Carlens-Tubus mit physiologischer
NaCl wie bei Status asthmaticus.
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10.3.4.2 Idiopathische Lungenfibrosen

Die sog. idiopathischen oder kryptogen fibrosierenden Alveolitiden sind keine noso-
logische Einheit. Es handelt sich um einen Sammelbegriff fiir Lungenfibrosen,
welche mit unserem heutigen dtiopathogenetischen Wissen nicht besser klassifiziert
werden konnen. Wahrscheinlich liegt vielen Formen eine Kollagensynthesestorung
zugrunde. Das Kollagen wird von den eigenen Lymphozyten als fremd empfunden,
es kommt zum Zellabbau durch die so induzierte korpereigene Lymphokininpro-
duktion.

Die Fibrose ist wahrscheinlich irreversibel, aber der entziindliche Immunproze8
kann, rechtzeitig diagnostiziert, mit Erfolg behandelt werden. Bekannt sind auch
familidre Formen von idiopathisch fibrosierenden Alveolitiden, was auf das kom-
binierte Zusammenspiel von endogenen und exogenen Faktoren hinweist, wie z. B.
bei Asthma und exogen allergischen Alveolitiden.

Begriffe wie Hamman-Rich-Syndrom oder diffuse interstitielle Pneumonie wer-
den heute weitgehend zugunsten der Begriffe diffuse interstitielle oder alveolire
Lungenfibrose bzw. Alveolitis verlassen. Im amerikanischen Schrifttum spricht man
vorwiegend von DIP (desquamative interstitial pneumonitis) und UIP (usual inter-
stitial pneumonitis). Wir finden diese Begriffe nicht besonders gliicklich gewihlt
und mochten den Begriff der Pneumonie den infektiosen Lungenentziindungen
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vorbehalten. Die akuten nichtinfektiosen Entziindungen des Lungenparenchyms
allergischer, toxischer oder idiopathischer Art bezeichnen wir als Alveolitis und die
chronisch fibrotische Umwandlung als Lungenfibrose. Von der Histologie her
unterscheiden wir eine vorwiegend interstitielle fibrose, sog. murale Form und eine
mehr zelluldre, sog. intraalveoldre Form der idiopathisch fibrosierenden Alveolitis.
Dabei gehen die Meinungen iiber die Bedeutung der Histologie fiir den Verlauf
und das Ansprechen auf eine Therapie bei den verschiedenen Formen und bei ver-
schiedenen Autoren weit auseinander. Viele glauben auch, daB8 es sich dabei nur
um verschiedene Stadien derselben Krankheit handelt, die unter Umstinden in der
gleichen Lunge topographisch nebeneinander vorkommen kénnen.

Alveolire Mikrolithiasis

Sehr oft familidr gehéuft aufiretende Krankheit unbekannter Atiologie. Charakteri-
siert durch disseminierte Ablagerung von Mikrolithen mit geringer alveolarseptaler
Begleitreaktion. Ungeachtet ausgedehnter rontgenologischer Verdnderungen ver-
lauft die Krankheit oft symptomlos. Nach langerer Krankheitsdauer kann sie
Husten, Dyspnoe und Zyanose hervorrufen und zu Ateminsuffizienz und Cor pul-
monale filhren. Eine wirksame Therapie ist nicht bekannt.

Familiiire idiopathische Lungenfibrosen

Sandoz beschrieb 1907 zwei vor dem 20. Altersjahr an Lungenfibrose verstorbene
Zwillingsschwestern. Dabei fielen ihm die Lymphozyteninfiltration und die glatten
Muskelzellen im Interstitium ebenso auf wie das kubische Alveolarepithel. Seither
haben neuere Kasuistiken gezeigt, daB eine gewisse familidre Disposition fiir die
idiopathische Lungenfibrose durchaus wahrscheinlich ist.

Fiir viele idiopathische Formen 148t sich aber keine familidre Haufung finden.
Riittner et al. (1973) meinen, daB viele Formen evtl. auf unerkannte Mineralstaub-
exposition zuriickgehen und mit kombinierter Elektronenmikroskopie und ,,energy
dispersive X-ray analysis“ noch weiter differenziert werden kénnen.

Von der Verlaufsform und der anatomischen Histologie ist vielleicht bis auf
weiteres die Differenzierung in eine diffuse interstitiell fibrosierende Alveolitis
(Typus Hamman Rich) und eine desquamative, vorwiegend intraalveoldre Form
(Typus Liebow) sinnvoll.

Idiopathische (kryptogene) interstitielle Lungenfibrose, Typus Hamman Rich: Die
diffus interstitielle Form mit reichlich glatten Muskel- und Fibrosefasern tritt bei
Patienten mit einem Durchschnittsalter von 50 Jahren auf; die mittlere Uberlebens-
zeit betrigt 4-5 Jahre nach dem ersten Auftreten von Symptomen. Sie spricht auf
alle Therapieformen kaum an. Gewisse therapeutische Remissionen diirften eher
auf verschiedene, in ein und derselben Lunge nachweisbare, zellulire und entziind-
liche Verdnderungen zuriickzufiihren sein. Die Entziindungszellen sprechen gut auf
Pharmacotherapie an, die eigentliche (muskulire) Fibrose kaum.

Idiopathische (kryptogene) desquamative Alveolitis (Typus Liebow): Dicse Patienten
erkranken i.allg. 15 Jahre frither als die Patienten mit Hamman-Rich-Fibrose und
sprechen auf Steroid- und Azathioprintherapie gut an.
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Scadding und Hinson (1961) kommen zum SchluB3, daB zwischen der intersti-
tiellen Lungenfibrose Typus Hamman Rich und der interstitiellen Desquamativ-
pneumonie Typus Liebow keine wesentlichen Unterscheidungsmerkmale bestehen.
Fine strikte Trennung beider Krankheiten scheint damit nicht gerechtfertigt, was
bei dem nicht dtiologisch definierten Syndrom nicht besonders erstaunt.

Prognostisch und therapeutisch verlduft die desquamative Alveolitis giinstiger
als die interstitielle Lungenfibrose.

Diagnose: Es handelt sich um eine AusschluBBdiagnose. Diese ist i.allg. erst nach
eingehender klinischer, laborchemischer und immunologischer Untersuchung in-
klusive Biopsie zu stellen. Sofern die Lungenfunktionspriifungen (inklusive Rechts-
herzkatheter) es erlauben, ist die sog. Minithorakotomie zur Gewinnung von Lun-
gengewebe der transthorakalen oder transbronchialen Nadel- bzw. Zangenbiopsie

Idiopathische Lungenfibrose
\ L
oVesD [ L], FwesD [LBTPS]

Sollwerte Mefnwerte
1 v
10 5 0 0 5 10

Abb. 115a—c. Idiopathische Lungenfibrose. a Typisches Funktionsmuster von 15 Patienten
mit idiopathischer Lungenfibrose vorwiegend interstitieller Art (DIP) ohne rontgenologische
Zeichen einer Wabenlunge. Man beachte die Verminderung aller Lungenvolumina und maxi-
maler exspiratorischer Stromstirken, wobei auch hier der V-75-Wert eine leichte periphere
Atemwegsobstruktion signalisiert. IVC=FVC auf Grund der fibrosebedingten Lungen- und
Atemwegssteife. b EinfluB von O,-Atmung bei Patient mit terminaler Lungenfibrose. Die
leicht iiberdosierte O,-Gabe fithrt hier zu einer Ddmpfung des Atemzentrums, was vom Pa-
tienten subjektiv als Linderung seiner Atemnot empfunden wurde. ¢ 15 Patienten mit idiopa-
thischer Lungenfibrose, davon 6 mit reiner restriktiver Ventilationsstérung (R, und RV
< Soll), 9 mit gemischt obstruktiver und restriktiver Ventilationsstérung (R, und RV > Soll).
Man beachte, daB3 die Patienten mit einer gemischt obstruktiven und restriktiven Ventilations-
storung hohere Pulmonalarterienmitteldriicke haben (Ppa) als die 6 Patienten mit rein restrik-
tiver Ventilationsstérung, Weiter sprechen die 9 Patienten mit einer Ventilationsverteilungssto-
rung besser mit dem Ppa auf die O,-Gabe (i) an. Damit ist eine Langzeit-O,-Gabe vor allem
bei Lungenfibrosen mit gemischt obstruktiven und restriktiven Ventilationsstorungen indiziert,
d. h. bei denen mit einer zusétzlichen reflexbedingten pulmonalen Hypertonie (v. Euler-Lilje-
strand)
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vorzuziechen. Neben der konventionellen Histologie wird auch eine immunchemi-
sche und evtl. elektronenmikroskopische Untersuchung durchgefiihrt. Durch vor-
angehende bronchoskopische Sekretgewinnung zur bakteriologischen und zytologi-
schen Untersuchung sowie durch transbronchiale Lungenbiopsie und bronchoal-
veoldre Lavage wird in allen Fillen stets primér eine grob orientierende Diagnostik
betrieben (s. 10.3.1). Die Bronchographie ist nur bei Verdacht auf bronchiolektati-
sche, topographisch basal lokalisierte Lungenfibrose (Wabenlunge) indiziert. Zur
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Routinediagnostik gehoren Blutbild, Nierenfunktionsabklirung, antinukledre und
Rheumafaktoren sowie Immunglobulinbestimmungen. Haufig beobachtet man
Trommelschlegelfinger und Uhrglasnégel.

Die BSG ist i.allg. nur maBig beschleunigt, kann aber auch normal sein. Eine
Polyglobulie ist nicht der Normalfall, Leukozyten und Differentialblutbild entspre-
chen der Norm, ebenso das Gesamteiwei mit einer diskreten Gammaglobulinver-
mehrung, welche auf Kosten des IgG geht. Dies hat im Zusammenhang mit der
wenig erhohten BSG differentialdiagnostisch gegeniiber Lungenfibrosen im Rah-
men der Kollagenosen Bedeutung. Rheumafaktoren und antinukledre Faktoren
konnen im Gegensatz zur exogen allergischen Alveolitis bei bis zu 50% der Fille
nachgewiesen werden. Die Funktionseinschrinkungen sind i.allg. schwerer und
schneller progredient (Abb. 115a—c) als bei den anderen Fibrosen, qualitativ aber
gleicher Art.

Die Suche nach Spurenelementen wie Nickel, Zink, Kupfer und Beryllium im
Lungengewebe, Cacruloplasmin- und Elastasebestimmung im Serum kénnen fur
die Diagnose ,idiopathische Lungenfibrose“ zur weiteren Differenzierung dieses
Krankheitsbildes herangezogen werden.

Therapie: Da dic idiopathischen Lungenfibrosen unbehandelt eine schlechte
Prognose haben, therapieren wir nach AusschluB aller bisher besprochenen Atiolo-
gien bei nachgewiesenen Lungenfunktionsstérungen wie folgt:

1. Prednisolon, 20 mg jeden 2. Tag (z. B. Ultracorten 0,5 mg/kg KG) Dauertherapie.

2. Azathioprin, 100-150 mg/Tag (2 mg/kg KG), in therapieresistenten Fallen kann
es durch Cyclophosphamid (Endoxan) oder D-Penicillamin ersetzt werden
(Metalcaptase).

Eine Kortikoidtherapie allein oder in Kombination mit D-Penicillamin (bis
3,6 g/Tag) zeigt weniger Remissionen (Besserung der Lungenfunktion) und ver-
mehrte Therapieversager (Verschlechterung der Lungenfunktion und Medikamen-
tenabsetzung wegen Nebenwirkungen) als in Kombination mit Azathioprin.

Dreierkombinationen von Kortisolderivaten, Azathioprin mit D-Penicillamin
oder Cyclophosphamid fiihren bei 80% der behandelten Patienten zu einem vorzei-
tigen Therapieabbruch wegen nicht tolerierbaren Nebenwirkungen.

Beim Rest der Patienten (20%), welche eine solche Kombination iiber % Jahr
toleriert haben, ist das funktionelle Resultat nicht so vielversprechend, daB3 wir
heute empfehlen konnen, diese Medikamentenkombinationen routinemiBig zu ver-
ordnen. Als positive therapeutische Wirkungen bewerten wir eine reproduzierbare
Zunahme der inspiratorischen Vitalkapazitdt um mehr als 15% des Ausgangswerts
und eine Zunahme des arteriellen O,-Partialdrucks um mehr als 5 mmHg (P, -
und barometerdruckkorrigiert).

Von Extremfillen abgesehen, eignet sich das Rontgenbild weder fur die Beur-
teilung der Therapiebediirftigkeit noch fiir die Verlaufskontrolle.

Bei allen terminalen Fillen besteht eine schwere arterielle Hypoxie, meist ohne
reaktive Polyglobulie. Bei geringster korperlicher Belastung, wie Haushaltsarbeiten,
Ankleiden etc., treten arterielle O,-Partialdruckwerte von weniger als 40 mmHg
auf. Untersuchungen mit dem Rechtsherzkatheter (gemischtvendse O,-Gehaltsbe-
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stimmung und Pulmonalarteriendruckmessung) haben gezeigt, da} diese Patienten
von einer O,-Gabe profitieren. Diese sollte mindestens fur 12 h/Tag im unteren
Normbereich liegende arterielle O,-Partialdriicke garantieren. Moderne O,-Kon-
zentratoren von der GroBe eines kleinen Kithlschranks erlauben zu Hause beim Pa-
tienten, O, aus der ,,Steckdose® jederzeit und weitgehend wartungsfrei zur Verfii-
gung zu stellen (16.1). Insbesondere bei Patienten mit Lungenfibrosen und einer zusitz-
lichen Atemwegsobstruktion (erhohten Stromungswiderstinden und Residualvolu-
mina) fithrt die O,-Gabe zu einer deutlichen Pulmonalarteriendrucksenkung und
damit Rechtsherzentlastung (Abb. 115¢). Wenn auch die Dyspnoe bei Patienten mit
Lungenfibrose nicht in erster Linie auf die arterielle Hypoxie zuriickzufiihren ist, so
gelingt es doch meistens, Klinikpatienten mit Heim-O,-Konzentratoren in familidre
Pflege zu entlassen. Einige unserer Patienten waren auch féhig, bis kurz vor ihrem Tod
noch Schreibtischarbeiten im hiuslichen Milieu zu verrichten, was ithnen ohne dau-
ernde O,-Gabe nicht moglich gewesen wire. Im Gegensatz zu Patienten mit chro-
nisch obstruktiv bedingter respiratorischer Partialinsuffizienz sollen Patienten mit
lungenfibrosebedingter respiratorischer Partialinsuffizienz keinem korperlichen
Training ohne O,-Gabe unterworfen werden, da wiederholte korperliche Bela-
stungen, zumindest im Kurzzeitversuch, die himodynamische und atemmechani-
sche Situation verschlechtern.

Prognose: Neben der Histologie spielen fiir die Prognose der idiopathisch diffusen
fibrosierenden Lungenkrankheiten die folgenden Faktoren eine Rolle:

1. Dauer der Symptome vor Therapie- bzw. Diagnosebeginn,

2. AusmaB der Lungenfunktionseinschrinkung zum Zeitpunkt der Diagnose,

3. Funktionelles Ansprechen auf die Chemo- und in fortgeschrittenen Fallen auf
die O,-Therapie,

4. Vorhandensein von immunologischen Parametern bei Lungenfibrosen bekann-
ter Ursache (Patienten mit positiven Rheumafaktoren und ANA scheinen eine
bessere Prognose zu haben).

5. Patienten mit vermehrt Lymphozyten in der bronchoalveolaren Lavage zei-
gen ein besseres Ansprechen auf Kortikoide. Vermehrte Granulozyten (eosino-
phile und neutrophile) sind ein ungiinstiges prognostisches Zeichen.
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10.4 Traumatische Lungenparenchymschidigungen

10.4.1 Lungenkontusion

Bei Thoraxkontusion kénnen Parenchymrupturen im Inneren der Lungen ohne Be-
teiligung der Pleura auftreten. Es kommt zu mehr oder minder groBen intrapulmo-
nalen Hamatomen. In der Folge stumpfer Thoraxtraumen kénnen umschriebene
Kontusionsherde in Form von herdférmiger Transsudation, Exsudation oder Blu-
tungen auftreten.

Komplikationen: Sekundirer Infekt des Himatoms.

10.4.2 Lungenparenchymverletzungen

Entsteht bei geschlossenen Thoraxverletzungen durch AnspieBen der Lunge als
Folge direkter Gewalteinwirkung, bei stumpfem Trauma auch durch EinreiBen
von Lungenparenchym im Bereich strangférmiger Adhésionen.

Komplikation: Himatopneumothorax, Spannungspneumothorax, bei penetrie-
renden Verletzungen offener Pneumothorax, selten intrapulmonales Himatom.

10.4.3 Posttraumatische Schocklunge

Héufiges posttraumatisches schweres Krankheitsbild mit interstitiellem Lungen-
6dem, intrapulmonalem Rechts-Links-Shunt und einer herabgesetzten funktionel-
len Residualkapazitit und Vitalkapazitit. Pathogenetische Faktoren (im Einzelfall
in unterschiedlicher Wertigkeit):

1. Kapillare Wandschiddigung mit erhohter Permeabilitit,

2. hypoxisch bedingte Vasokonstriktion der peripheren LungengefiBe,

3. Surfactantmangel,

4. Thrombozytenaggregationsbildung mit disseminierter intravasaler Gerinnung.
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Therapie: In schweren Fillen mit Abnahme der Vitalkapazitit und des arteriellen
O,-Partialdrucks sofort Beatmung (prophylaktisch), evtl. mit PEEP, O,-Gabe und
evtl. prophylaktisch Antibiotika, Volumenersatz.

Differentialdiagnose: Pneumonie, Lungeninfarkt, evtl. mit transthorakaler Fein-
nadelbiopsie und zytologisch bakteriologischer Analyse des Aspirats abkliren.
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10.5 Infektiose Pneumonien

Unter einer Pneumonie im engeren Sinne wollen wir hier nur die akute infektidse
Entziindung des Lungenparenchyms verstehen. Insbesondere sollen die durch phy-
sikalische und chemische Noxen ausgelosten Verdnderungen des Lungenbinde-
gewebes mit interstitiellem Odem, gefolgt von interstitieller Entziindung, sog.
,nichtinfektiose Alveolitiden, mit Ubergang in Granulomatosen und interstitielle
Fibrosierung (Lungenfibrose) nicht unter dem Begriff der Pneumonie aufgefiihrt
werden (s. Kap. 10.3). Unter infektios verstehen wir die Fahigkeit oder Eigenschaft
eines Krankheitserregers, eine Infektion zu verursachen.

Infektion ist ein Befall mit Krankheitserregern, die sich im Menschen vermeh-
ren (z. B. alle bakteriellen und Protozoeninfektionen).

Davon abzutrennen ist der Begriff Infektionskrankheit als ein Zustand, der
durch die Reaktion des Korpers auf ein iibertragbares infektidses Agens oder
dessen Toxine verursacht wird. Mit anderen Worten, eine Infektion mit einem
potentiell pathogenen Erreger bedeutet noch nicht Krankheit. Diese ist nicht allein
bakteriologisch, sondern durch zusatzliche klinische Kriterien definiert.

Die Einteilung der Pneumonien geschieht daher nach klinischen Kriterien und
nach dem Erreger. Rontgenologische Kriterien allein (z.B. ,,Lobdrpneumonie®)
konnen lediglich die Ausdehnung des Parenchymbefalls beschreiben und ermdg-
lichen keine 4tiopathogenetische Diagnose. Nur die Einteilung nach dem Erreger
hat rationelle therapeutische und prognostische Konsequenzen.

Wir unterscheiden infektidse Pneumonien, verursacht durch Bakterien, Rik-
kettsien (Bedsonien, Chlamydien), Mykoplasmen, Viren, Pilze, Parasiten (Protozo-
en, Helminthen) s. Tabelle 48. Je nachdem, ob der Erreger aerogen auf eine primér
nicht erkrankte oder auf eine bereits vorgeschiadigte Lunge trifft, sprechen wir von
primdren bzw. sekunddren Pneumonien. Bei der sekundiren Pneumonie im Rahmen
von chronischer Bronchitis, Lungenstauung, nach Aspiration, bei immunsuppressi-
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Tabelle 48. Infektiose Pneumonien

Bakterien: (Acrobier, grampositiv und -negativ; Anaerobier, grampositiv und -negativ)
Rickettsien (Coxiella burnetti, Chlamydien)

Mykoplasmen (Eaton agent = “Pleurapneumonia-like organisms”)

Viren: Myxo-(RS), Entero-, Rhino-, Adeno-, Zytomegalievirus

Sonderformen: Varizellen-, Masern- und Grippepneumonien

Pilze: (Candida, Aspergillus, Mucormykose)
Histoplasmose, Kokzidiomykosen, Blastomykosen

Protozoen: (Pneumocystis, Toxoplasmose, Malaria, Am6ben)
Helminthen: (Ascaris, Echinokokken, Paragonimiasis)

ver Therapie hinter Tumorstenosen, bei angeborenem oder erworbenem Antikor-
permangel sowie humoraler und zellulirer (Makrophagen) Abwehrschwiche steht
die Therapie der Grundkrankheit stets gleichwertig neben der Bekdmpfung des in-
fektiosen Erregers. Thre Heilung ist meist langwieriger.

Begriffe wie typische und atypische Pneumonien erscheinen uns wenig sinnvoll,
da schlecht definiert und nicht zu gezielten therapeutischen Konsequenzen fiih-
rend.

Die Pneumonie gehort als einzige Infektionskrankheit auch heute noch zur
Gruppe der 10 haufigsten Todesursachen.

Die Entziindung des Lungenparenchyms kann von den Alveolen ausgehen,
iiber die Kohn-Poren und Lambert-Kanile weiterschreiten und so zu einem mehr
oder weniger homogenen Befall eines Lungenbezirks fithren. Die Segmentgrenzen
werden dabei nicht respektiert. Die Pneumokokkenpneumonie verlduft z. B. in die-
ser Weise. Homogene Verschattungen ohne typische segmentire Anordnung sind
das rontgenologische Erscheinungsbild dieser priméir alveoldren Pneumonie (oft als
lobire Pneumonien bezeichnet, auch wenn nicht ein ganzer Lappen befallen ist).
Andere Erreger fithren zunéchst zu einer Entziindung der Atemwege und von dort
aus zu einer Mitbeteiligung der anliegenden Lungenbezirke. Die so entstandenen
Bronchopneumonien lassen rontgenologisch eine segmentire Anordnung erkennen.

Viele Viren und Mykoplasmen haben die Tendenz, vorwiegend das interstitielle
Lungengewebe zu befallen. Die interstitiellen Pneumonien (im englischen Sprach-
bereich als ,,Pneumonitis bezeichnet) weisen oft rontgenologisch erkennbare
Zeichen des interstitiellen Befalls auf. Nicht immer ist eine Zuteilung zu einer
dieser 3 Gruppen méglich; oft erlaubt aber die Beachtung der morphologischen
Erscheinungsform eine diagnostische Vororientierung.

Epidemiologie

Die Pneumonien bleiben auch in der heutigen Zeit ein wichtiges epidemiologisches
Problem. Die Datenbank der WHO zeigt, dal die meisten Infektionskrankheiten
von 1955 bis 1975 ganz erheblich abgenommen haben, einzelne Krankheiten
zwischen 70 und 90%. Die akuten Entziindungen der Respirationsorgane sind
seit 1970 jedoch kaum mehr zuriickgegangen. Sie sind heute fur 90% der durch in-
fektiose Erkrankungen verursachten Todesfille verantwortlich (Abb. 116 a).
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seit 1890. b Sterblichkeit (Mortalitit) an Tuberkulose in Osterreich im Wandel der Medizinge-

schichte, man beobachte den EinfluB der beiden Weltkriege



326 10. Lungenparenchymkrankheiten

Diagnostische MaBnahmen

Sputumuntersuchung im Direktausstrich, Gramfirbung, Ziehl-Nielsen-Féarbung bei
Tbc-Verdacht, Kultur mit Resistenzbestimmung, wenn moglich aus Sputum
und/oder bronchoskopisch gewonnenem Sekret.

Die Leitsymptome Husten, Auswurf, Fieber, Thoraxschmerz, Atembeschwer-
den, evtl. Schiittelfrost weisen auf die Moglichkeit einer Pneumonie hin. Perkussion
und Auskultation sind lange nicht immer pathologisch, besonders bei den intersti-
tiellen Pneumonien.

Der Sputumdirektausstrich erlaubt mikroskopisch nach der Gram-Férbung den
Nachweis von grampositiven Kokken bzw. Stibchen und gramnegativen Kokken
bzw. Stabchen sowie Pilzen oder einer sog. Mischflora mit Granulozyten, Lympho-
zyten und Epithelien. Liegen zilientragende Bronchialepithelien vor, handelt es sich
mit groBer Sicherheit um Sputum, fehlen sie, ist es lediglich Speichel.

Tabelle 49. Sofortchemotherapie nach klinischem Bild und mikroskopischem Befund

Grampositive Bakterien Antibiotika 1., 2. und 3. Wahl

Diplokokken Penicillin, Ampicillin, Cephalosporine

Streptokokken Ampicillin, Penicillin, Flucloxacillin

Staphylokokken Cephalosporine, Flucloxacillin, Lincomycin

Sporenbildner (Antrax pulmonum, Nocardia)  Penicillin, Cotrim-Sulfisoxazol, Minocyclin

Actinomyces (Anaerobier) Penicillin, Ampicillin, Tetrazyklin

Sporenlose (Pepto-Streptokokken) Penicillin, Clindamycin, Erythromycin

Gramnegative Bakterien

Stabchen (Hamophilus) Erythromycin, Ampicillin, Chloramphenicol

Pseudomonas, Enterobacter Azlocillin + Tobramycin oder Carbenicillin

Proteus, E. coli, Klebsiellen Cephalosporine + Aminoglykoside
(Gentamicin)

Sporenlose (Anaerobier) Ampicillin, TMP-SMZ 2, Chloramphenicol

Polymorphe (Bacteroides) Clindamycin, Lincomycin, Penicillin

Spindelformige (Fusobakterien) Clindamycin + Aminoglykoside
(Gentamicin)

Dunkelfelduntersuchung: Spirochdten Penicillin, Tetrazyklin, Erythromycin

Kein sicherer mikroskopischer Erregernachweis

(Legionella pneumophila) Erythromycin, Rifampicin, Tetrazyklin

(Rickettsien, Q-Fieber) Tetrazykline, Aureomycin

(Ornithose, Psittakose) Tetrazykline, Chloramphenicol

(Mykoplasmen) Tetrazykline, TMP-SMZ 2, Erythromycin

Ziehl-Neelsen (Thc) Immer Dreierkombination

Saurefeste Stabchen Rifampicin, Isoniazid, Streptomycin,
Ethambutol

Pilze (nur wenn klinisches Bild dazu paBt; Sekundirpneumonie!)
(Candida, Aspergillus) Flucytosin, Miconazol, Amphothericin B

2 Trimethoprim-Sulfonamid-Kombinationen



327

Infektiose Pneumonien

Eine Rontgenuntersuchung des Thorax a.-p. und seitlich, kranke Seite anlie-
gend (evtl. Tomographie) ist in jedem Fall anzustreben. Eventuell transthorakale
Feinnadelaspiration aus dem réntgenologischen Infiltrat.

Serologie, sofort und nach 10—15 Tagen, insbesondere bei Verdacht auf Orni-
those, Q-Fieber, Influenza, Adenovirus, Mykoplasmen, Mumps, Toxoplasmose,
Brucellose, d.h. dort, wo ein direkter Erregernachweis schwierig oder kostspielig ist.
Tuberkulintest (Konversion positiv-negativ oder negativ-positiv).

Bei schwerem Krankheitsbild arterielle Blutgasanalyse (Intensivstationsbediirf-
tigkeit). Bei Rauchern empfehlen wir stets die Bronchoskopie zum AusschluB eines
Bronchialkarzinoms, insbesondere wenn sich anamnestisch Pneumonien in der glei-
chen Lungenregion wiederholen oder das rontgenologisch nachweisbare Lungenin-
filtrat nicht innerhalb von 3 Wochen verschwindet.

Tabelle 50. Auswahl einiger Antibiotika und mogliche Dosierungen

Gruppe Freiname Handelsname Tagl. Dosierung (Erwachsene)
Penicilline Penicillin G Diverse Priparate 1-4 Mega IE i.v.
Penicillin V Megacillin etc. 3mal 0,6 Mega IE oral
Penicillinase-  Oxacillin Stapenor, Cryptocillin  3mal 1 gi.v.
feste Penicilline Flucloxacillin ~ Staphylex 3mal 1 giv.
Ampicilline Ampicillin Binotal 4mal 1 g oral oder 3mal 0,5 gi.v.
Amoxicillin Amoxypen, Clamoxyl 3mal 0,75-1 gi.v./oral
Bacampicillin ~ Penglobe 3mal 0,5 g oral
Carbenicilline  Ticarcillin Aerugipen 3mal 5 giv.
u. Ureido- Mezlocillin Baypen 3mal 5 giv.
penicilline Azlocillin Securopen 3mal 5 giv.
Erythromycin  Erythromycin  Erythrocin etc. 1-2 g oral
Tetrazykline Tetrazyklin Hostacyclin etc. 3mal 0,5 gi.v./oral
Doxycyclin Vibramycin, Doxitard 1. Tag 0,2, spiter 0,1 g oral
Minocyclin Klinomycin 2mal 0,1 g oral
Trimethoprim/ Cotrimoxazol  Bactrim forte 2mal 1 Tbl
Sulfonamide Cotrimazin Triglobe Imal 1 Tbl
Cephalosporine Cephazolin Diverse Praparate 3mal 1-2 giv.
Cefoxitin Mefoxitin 4mal 1-3 gi.v.
Cefamandol Mandokef 3mal 1-2 giv.
Cefuroxim Zinacef 3mal 0,75-2 gi.v.
Cefazedon Refosporin 3mallgiv.
Cephaclor Panoral 3mal 1 g oral
Cephadroxil Bidocef 2mal 2 g oral

Aminoglykoside Gentamicin

Sisomicin
Tobramycin

Refobacin, Sulmycin
Extramycin,
Gernebcin

3mal 1 mg/kg KG
iv. 3ml/kg KG
iv., im 3mg/kg KG
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Therapie
Die Therapie richtet sich nach dem Befund im Sputum- oder Feinnadelaspirat und
dem Antibiogramm (Tabelle 49 u. 50).

Anaerobe Keime spiclen als Erreger von priméren Pneumonien selten eine
Rolle, jedoch als sekundire Komplikation, z. B. nach Aspiration, Hospitalismus.

Die Modifikation der antibiotischen Therapie ist nach dem klinischen Verlauf
und dem Antibiogramm vorzunehmen, wobei der klinische Verlauf Vorrang hat.
Kommt es innerhalb von 3-5 Tagen zu keiner Besserung, ist die Antibiotikamedi-
kation zu wechseln und evtl. eine Bronchoskopie mit Sekretgewinnung (brushing)
oder transthorakale Feinnadelbiopsie anzuschlieBen.

Abszesse, Empyeme, Perikarditis, Meningitis, Otitis, septische Arthritis, Nephri-
tis und Peritonitis sind seltene Begleiterscheinungen geworden, seit die bakteriellen
Pneumonien rechtzeitig mit Antibiotika behandelt werden. Auch der morphologi-
sche Aspekt der sog. lobdren Pneumonie, verursacht durch den Pneumococcus
pneumoniae ist, vorwiegend bei dlteren Leuten mit Abwehrschwiche, Alkoholikern
(mit Korsakoff-Psychose) und Diabetikern, nur noch selten zu beobachten.

Hiufiger beobachten wir einen symptomatischen Pneumothorax. Im allgemei-
nen heilt eine Pneumonie innerhalb von 3-5 Wochen aus, ohne Residuen und
Konsequenzen beziiglich der Lebenserwartung.

Eine Sonderstellung in der Pneumologie nimmt auch heute noch die Tuberku-
lose bzw. die Lungentuberkulose ein, sie soll daher zuerst besprochen werden.
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10.5.1 Tuberkulose

Die Lungentuberkulose ist die haufigste Form der Tuberkulose. Aus diesem
Grunde ist der Pneumologe auch heute noch der Tuberkulosearzt schlechthin
(Abb. 116a).
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Definition: Die Tuberkulose ist eine Infektionskrankheit, hervorgerufen durch
Mycobacterium tuberculosis (Robert Koch, 1882).

Man unterscheidet den Typus humanus (Infektion durch den Menschen),
Typus bovinus (Infektion durch Tiere, Rinder), Typus africanus (nur in Europa).
Krankheiten, verursacht durch atypische Mycobakterien u.a.m., fallen nicht unter
den Begriff der Tuberkulose (Typus avium, kansasii s. 10.5.2). Die Infektion ge-
schieht in der Regel aerogen durch Tropfcheninhalation, seltener durch Ausschei-
dungsprodukte und Nahrungsmittel. Das Infektionsschicksal ist abhédngig von der
Menge der inkorporierten Bakterien, deren Virulenz und der Abwehrlage des Infi-
zierten. Akute und chronische Verlaufsformen (in Schiiben) sind moglich. Abhei-
lung spontan oder durch Chemotherapie. Eine Reaktivierung der einmal erwor-
benen Tuberkulose ist praktisch lebenslang moglich.

Anmerkung: Die Tuberkulose ist nach dem Bundesseuchengesetz mit Aus-
nahme des Tuberkuloseverdachts eine meldepflichtige Krankheit (Erkrankung,
Todesfall). Die Meldung geschieht an die staatlichen Gesundheitsimter. AuBerdem
besteht eine Anzeigepflicht als Berufskrankheit, die Meldung erfolgt an die staatli-
chen Gewerbeaufsichtsdmter.

10.5.1.1 Epidemiologie und Historie

Die Tuberkulose kommt weltweit vor. In Europa hatte sie ihren Hohepunkt mit der
von England ausgehenden industriellen Entwicklung im 19. Jahrhundert. Seit Ende
des 19. Jahrhunderts ging die Tuberkulose mit der Zunahme des allgemeinen
Wohlstandes (Hygiene, Wohnrdume, Ernihrung) wie alle anderen Infektionskrank-
heiten deutlich zuriick (Abb. 116 b).

Am 24. 3. 1882 verkiindet Robert Koch in Berlin die Entdeckung des Myco-
bacterium tuberculosis. 1900 stellte Naegeli fest, daB3 98% aller Leichen Tbc-infi-
ziert waren, aber weit weniger Tbc-krank. 1907 Einfithrung der Tuberkulinprobe
durch Pirquet, 1920 Einfithrung der BCG-Impfung durch Bovinusstimme von ver-
minderter Virulenz nach Calmette und Guérin.

Im Gegensatz zu den Schwankungen des Lebensstandards (1. und 2. Weltkrieg)
vermochten die Fortschritte der Therapie die Tuberkulose weit weniger zu beein-
flussen (1944 Streptomycin, 1946 Paraaminosalicylsdure, 1952 Isoniazid und Pyra-
zinamid, 1955 Cycloserin, 1957 Prothionamid und Aethionamid, 1961 Ethambutol
und 1968 schlieBlich das aus Streptomyces mediterranei gewonnene Rifampicin).
Das gleiche gilt von der Einfithrung chirurgischer Behandlungsverfahren (Pneumo-
thorax 1894 durch Forlanini, Thorakoplastik durch Brauer und Friedrich 1908 und
die extrapleurale Thorakoplastik durch Sauerbruch 1912, Phrenikusparese durch
Stuertz 1913 sowie Plombierung durch Tuffier und Baer 1913, 1938 Kavernen-
drainage nach Monaldi und erste Pneumonektomie durch Nissen in Basel, Lap-
pen- und Segmentresektionen durch Churchill und viele andere).

Bis ins 20. Jahrhundert gab es praktisch keine naturwissenschaftlich begriinde-
ten und kontrollierten Studien iiber die Wirksamkeit der therapeutischen MaBnah-
men (nicht nur bei der Tbc!). Selbst Robert Koch, der die Prinzipien der
schliissigen Beweisfiihrung fiir den Erregernachweis von Infektionskrankheiten for-
mulierte (Erregernachweis bei allen Patienten, Erregerziichtung und mit Erreger-
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reinkultur erneute Auslosung des Krankheitsbildes), erlag dem Wunschdenken,
durch die Anwendung des Tuberkulins als Therapeutikum die Tbc heilen zu kon-
nen. Selbstverstindlich sind Liege- (Brehmer) und Hohenkuren (Davos) sowie weit
gefihrlichere Therapien (es gibt praktisch kaum eine MaBnahme von Uber- und
Unterdruckbehandlung bis zur Arsenverabreichung, die bei Tuberkulosen nicht
angewandt worden wire) von den diese MaBnahmen propagierenden Arzten nie
durch prospektive randomisierte therapeutische Vergleichsstudien mit dem Spon-
tanverlauf der Krankheit bis weit ins 20. Jahrhundert iiberpriift worden. Es gab
auch kaum halbwegs iiberzeugende, sondern nur spekulative wissenschaftliche Ar-
gumente, diese Therapien einzufithren. Auch die Effektivitit besonderer Organisa-
tionen fiir die Tbe-Bekdmpfung (Sanatorien, Rontgenreihenuntersuchungen, eigene
Finanzierung) mufl unter den heutigen Gesichtspunkten neu uberpriift werden.
SchlieBlich haben aber gerade die modernen Therapiestudien mit Tuberkulostatika
auch fiir andere medizinische Gebiete (Krebstherapie) Modellcharakter erlangt.

Die wichtigsten Beurteilungskriterien fiir die epidemiologische Tuberkulosesi-
tuation eines Landes sind:

Tuberkulinkonverter: Personen, die durch Impfung oder Infektion (mit oder ohne
klinisch manifeste Erkrankung) eine allergische Typ-IV-Reaktion nach Kontakt
mit Tbc-Bakterien erworben haben. Unter verschiedenen immunsuppressiven
Medikamenten (z.B. mehr als 8 mg Prednisolon pro Tag) oder bei schwerem
Verlauf der Tbc (Landouzy-Sepsis) sowie bei anderen Begleitkrankheiten (Sar-
koidose) kann die Tuberkulinreaktion trotz Tbc-Infektion negativ ausfallen. Auch
bei der BCG-Impfung kann nach Jahren die Tuberkulinreaktion erneut negativ
werden (Verlust des unsicheren Impfschutzes) ebenso bei frith einsetzender Che-
motherapie.

Inzidenz: Anzahl klinischer Neuerkrankungen pro Jahr (mit oder ohne Bakterien-
nachweis), die von der Behandlungsbediirftigkeit in die Betreuungsbediirftigkeit
(Uberwachung) iibergefithrt werden konnen.

Priivalenz: Anzahl pro Jahr registrierter Bakterienausscheider (sog. Zeitpriavalenz).
Unter Punktprivalenz versteht man die an einem Stichtag nachweisbar offen tuber-
kuldsen Patienten. Offen bedeutet, daB die Bakterienausscheidung mikroskopisch
und/oder kulturell nachgewiesen ist.

Morbiditit: Anzahl der Erkrankten im Verhiltnis zur Gesamtbevolkerung.

Mortalitiit: Mortalitatsziffern hingen stets stark von der Definition ab, je nachdem,
ob man z.B. die Spitfolgen (respiratorische Insuffizienz), Therapierisiken (Hepa-
titis etc., cave Alkohol) und chirurgische Eingriffe mitberiicksichtigt. Man versteht
darunter die Anzahl (an Tbc) Verstorbener im Verhiltnis zur Gesamtbevdlkerung.

Letalitit: Man versteht darunter die Anzahl der Erkrankten, die an ihrer Krankheit
(Tuberkulose) sterben.
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10.5.1.2 Pathogenese

Wie bei allen Infektionskrankheiten setzt sich der Verlauf aus Saat (Zahl der
Erreger, Eintrittspforte, Virulenz), Boden (genetische und erworbene Abwehrme-
chanismen bzw. Disposition) und Klima (soziodkonomische Faktoren) zusammen.
Seit der Pasteurisierung der Milch und der erfolgreichen Bekdmpfung der Rinder-
tuberkulose (Typus bovinum) ist der erkrankte Mensch fiir Gesunde und Tiere die
haufigste Infektionsquelle. Einmal am Typus humanum erkrankte Tiere stecken
keine Menschen mehr an (Sackgasse!). Aerogene Infektionen mit Typus humanum
dominieren (Inhalationstuberkulosen). Nicht das Sputum ist gefihrlich, sondern
die moglichst rein inhalierten Bakterien als lungengingige Aerosole (1-10 pm)
(Husten, Niesen!). Ingestionstuberkulosen (Nahrungsmittel) fihren zu primar
extrapulmonalen Tuberkulosen (Halslymphknoten-Tbc). Inokulationstuberkulosen
durch Haut und Schleimhiute sind an Verletzungen gebunden. Ein bereits mit
Tbc-Bakterien infizierter (tuberkulinpositiver) Mensch ist gegen weitere Infektio-

Theropn‘ebegmn W mikroskop. +
T kulturell +
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Abb. 117. Konversionszeiten von 14 Patienten mit mikroskopisch und kulturell offener Tbc
bei pulmonaler Erstinfektion. Unter oraler Gabe von Rimactan, Tebesium und Myambutol
sind bereits nach 2wochiger Therapie alle Patienten mikroskopisch negativ und damit prak-
tisch nicht mehr infektios
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Abb. 118a, b. 20jahriger Rekrut, Tuberkulinkonverter mit Primirtuberkulose ohne Sympto-
me. a Thorax a.—p. mit regionalem LK ohne sicher erkennbares Frithinfiltrat (bakteriologisch
negativ). b Hilusschichtaufnahme mit epitheloid-granulomatésem Umbau der rechten hildren

LK. Nach 3 Monaten Tuberkulostatikatherapie Tuberkulinnegativierung und rontgenologisch
unauffilliger Befund
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nen weitgehend gefeit (sog. Superinfektion). Hierauf beruht auch der nur bedingte
Schutz der BCG-Impfung mit Tbc-Bakterien geringer Virulenz. Hingegen konnen
die eigenen Tuberkelbakterien unter ungiinstigen Verhiltnissen (konsumierende
Krankheiten, immunsuppressive Therapie etc.) lebenslang wieder aktiviert werden.

GroBe Untersuchungen haben gezeigt, daBl praktisch nur Patienten mit im
Sputum mikroskopisch nachweisbaren Bakterien infektios sind. Einnehmen von
kontaminierten Korperfliissigkeiten, z.B. wihrend sexuellen Praktiken, fithren
kaum zu Neuinfektionen. Ein mit wirksamen Tuberkulostatika behandelter und sie
auch einnehmender nicht vorgeschidigter (Alkohol etc.) Patient ist meist nach 2 bis
maximal 4 Wochen nicht mehr infektiés (Abb. 117). Tbc-Bakterien werden im Or-
ganismus, sofern es ihnen gelingt, die Abwehrmechanismen (zellulire und humo-
rale) zu iiberwinden, innerhalb von Minuten durch Leukozyten in die Lymph-
knoten (nuchal, gastrointestinal, mediastinal, Lunge, Leber, Milz etc.) verschleppt.

Unter optimalen Bedingungen betrigt die Reproduktionszeit 18 h. Innerhalb
von 2—6 Wochen tritt i.allg. eine Allergie vom zelluldren Typ (IV) auf (positiver
Tuberkulintest).

Das Antigen wird von den sog. ,,Killerlymphozyten“ gebildet und aktiviert die
Makrophagen. Ihre Phagozytose- und Hemmfahigkeit der Tbc-Bakterien steigt da-
durch erheblich an. Sensibilisierte Lymphozyten und Makrophagen fihren zu Ge-
websnekrosen mit der typischen Anordnung von Epitheloidzellen und der Entste-
hung von Langhans-Riesenzellen (Tuberkelbildung).

Aus der durch die Zellen vermittelten Immunitét und Hyperergie erklirt sich
der scheinbare Widerspruch, daB8 die Tbc trotz bestehender Immunitét kontinuier-
lich oder schubweise fortschreiten kann. Wird das Auswandern der Zellen, z.B.
durch Kortikoide, gehemmt, kdnnen sich die Tbc-Bakterien ohne tuberkulostati-
sche Therapie ungehemmt vermehren. Die lokale Abwehrreaktion an der Ein-
trittspforte (Priméirherd) und in den regionalen Drainage-LK nennt man Primir-
komplex (Abb. 118 a, b).

Der Primérherd kann durch Fibrosierung, Verkalkung und Verknécherung aus-
heilen oder durch Kavernenbildung, bronchogene, himatogene und lymphogene
Streuung der Primértuberkulose fortschreiten (sog. Postprimértuberkulose).

Die Streuung kann unmittelbar oder nach langen (lebenslangen) Intervallen ge-
schehen. Die hamatogene Streuung in alle Organe bezeichnet man aufgrund der
(hirsekorngroBen) anatomischen (réntgenologisch handelt es sich um einen Sum-
mationseffekt!) Lision als Miliartuberkulose. Die Bezeichnung ,,hamatogene Streu-
ung in den groBen und kleinen Kreislauf* ist der antiken Bezeichnung Miliartuber-
kulose vorzuziehen. Die Streuherde konnen die verschiedensten Organtuberku-
losen verursachen.

Simon-Herde sind eine hamatogene Streuung, die vorwiegend in den Lungen-
oberfeldern nachweisbar ist. Die Pleuritis exsudativa entsteht durch himatogene
Streuung vorwiegend in die Pleura parietalis. Die Meningitis tuberculosa ist vor-
wiegend in den basalen Hirnhéduten lokalisiert. Haut-, Nieren-, Geschlechtsorgan-,
Skelett-, Gelenks-, Perikard- und andere Organtuberkulosen sind fast ausschlieB-
lich himatogener Genese.
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10.5.1.3 Klassifikation

Von der American Thoracic Society und der American Lung Association wurde im
Jahre 1974 eine Klassifikation der Tuberkulose vorgestellt, die modernen Gesichts-
punkten Rechnung trigt. Diese betreffen die Ubertragung des Erregers, die Patho-
genese der Erkrankung und die Beeinflussung des Tuberkulosebakteriums durch
die Chemotherapie. Die Klassifikation bezieht die gesamte Bevolkerung ein und
unterteilt sie in 4 Gruppen (s. auch Tabelle 51). Im folgenden wird diese Klassifi-
kation wiedergegeben.

0. Keine Tuberkuloseexposition, nicht infiziert
Keine Exposition in der Anamnese; Tuberkulinhauttest negativ. Keine Therapie.

I. Tuberkuloseexposition, kein Anhalt fiir eine Infektion
Exposition in der Anamnese; negativer Tuberkulinhauttest. Eventuell prophylakti-
sche Therapie, Tuberkulinkonversion?

II. Tuberkuloseinfektion, ohne Erkrankung
Positiver Tuberkulinhauttest; bakteriologische Befunde, falls untersucht, negativ;
keine auf Tuberkulose verdichtigen rontgenologischen Befunde; keine klinischen
Hinweise auf Tuberkulose.

Foligende Therapiemoglichkeiten:

A) Keine Chemotherapie durchgefithrt
B) Priventive Chemotherapie wird durchgefiihrt seit (Datum), Monotherapie
C) Prdventive Therapie beendet am (Datum)

1. vollstindig durchgefiihrt (Beschreibung des Verlaufs der Therapie)

2. nicht vollstindig durchgefiihrt.

III. Tuberkuloseinfektion mit Erkrankung

A) Lokalisation der Erkrankung (Hauptlokalisation der Tbc-Erkrankung; andere
Lokalisationen, wenn von Bedeutung)

Lunge

. Pleura

. Lymphknoten

Knochen und Gelenke

. Urogenitalsystem

Miliare Form

. Meningen

. Peritoneum

. Andere Lokalisationen

B) Bakteriologischer Status.
1. Positiv
a) nur mikroskopisch (Datum)
b) nur kulturell (Datum)
c¢) mikroskopisch und kulturell



335

Tuberkulose

1YOEPIS A -0q ], WOPUISYDIS NZ JYOIU JSUOS 19q 1deISYIIS0I(] SYosnsouSer(] 911 o
(uorssoxddnsunurwy) us[gjoxIsy 19q 91deIOYIOUOI FANUIARI] (B]] 4
UONNAJU ISIAYDTIS AYR[aI 12q d1deroyiouopy syssnyeiAydoid :f .

(f&znopue]) oq L, SushO oIII AnpeIny + + (+) (+) +
2q, (¢ana1anyear) srgwiudisod 2QITI yosnsougeiq & - @ + +
asonYIdqNIIRWIIJ ®II] AnRINY] (+) (+) + JI2AUOY +
(o1e13[JUT SUYO) UONIJU] SYISH,] qiI { ATYUOARIJ - - (+) JISAUOY +
2qL, ({2ANYBUI) QUISSO[YISIO) q®II { ATTUOARIJ - - (+) + +
(1oep1a p) wonsodxg-oq, el (udsyeIAydorg - - - - +
aso[mIaqN Y, AU 0 ((Xslel: iy - - - - -

swoydwAg aido  o1do[oIsTY 1sajunny
Sunuyorazag wnipe)s wearderoyy  oyostugy -ouapeqg uadiugy -1qny,  uvonisodxyg

apunjog aanejnyej = (4 ) ‘usrarderay; nz jue[nquie usdLIqn S[[€ ‘IPUONLIS PUIS U
-Iojeso[nyIeqn] uapuayeSoyurd uowoldwdg uaydsIuIy U I9PO,/PUN USUIPYO S[[V "9so[nyIaqn], Jop srdersyroway) pun Sun[urg ‘I APqeL



336 10. Lungenparenchymkrankheiten

2. Negativ
3. Noch ausstehend
4. Nicht untersucht

C) Chemotherapeutischer Status
1. Keine Chemotherapie
2. Chemotherapie wird durchgefithrt seit (Datum)
3. Chemotherapie beendet am (Datum)
a) vollstindig durchgefiihrt (Beschreibung des Verlaufs der Therapie)
b) nicht vollstindig durchgefithrt

D) Rontgenbefunde (unter bestimmten Voraussetzungen sind die folgenden Be-
funde von Wert)
1. Normal (unauffillig)
2. Abnorm
a) kavernos oder nicht kavernos
b) unverdndert, verschlimmert oder gebessert

E) Tuberkulinhauttest (Testart, z. B. Tubergen oder Mendel Mantoux 1:1000 bis
1:100)
1. Positive Reaktion
2. Zweifelhafte Reaktion
3. Negative Reaktion
4. Nicht ausgefiihrt

F) Biopsiebefunde (positiv mit Kultur, vereinbar mit Tbc, negativ)
1. Lunge (bronchoskopische Schleimhaut-, transbronchiale Zangenbiopsie)
. Pleurabiopsie (blinde Nadelbiopsie, thorakoskopische Biopsie)
. Lymphknoten (mediastinoskopisch, bronchoskopisch, chirurgisch)
. Leber, Milz (nadelbioptisch, chirurgisch)
. Nieren, Urogenitalorgane (nadelbioptisch, chirurgisch)
6. Knochen, Gelenke (nadelbioptisch, chirurgisch)

JANE ~ NV I S

Man beachte, daB8 gewisse Zahnzemente auf Gelatinebasis ,,tuberkulése Granu-
lome hervorrufen, die oft bei der histologischen Untersuchung von Biopsie- oder
Op.-Material zur Fehldiagnose Tuberkulose verleiten.

10.5.1.4 Klinik

Die endgiiltige Diagnose ,, Tuberkulose“ basiert auf dem Nachweis von Tuber-
kulosebakterien in den Untersuchungsproben.

Verdacht auf Tuberkulose besteht bei folgenden Kriterien:

— Anamnestische Angaben tiber eine Tuberkuloseexposition,

— positiver Tuberkulintest (Tuberkulinkonverter)

~ auf Tuberkulose verdichtige Rontgenbefunde,

— subjektive Beschwerden wie Husten, Auswurf, Bluthusten, Gewichtsverlust,
Miidigkeit, Nachtschweif3, Fieber, zeitweise auch Schmerzen beim Atmen,

— Nachweis von vergroBerten Lymphknoten mit Epitheloidgranulomen.
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Der Verdacht verstirkt sich bei besonderen klinischen Bedingungen, wie z.B. unter
langer Steroidbehandlung oder immunsuppressiver Therapie (Nierentransplanta-
tion), nach Magenoperation oder im Anschlu8 an eine Entbindung, bei Diabetes
mellitus, Silikose sowie Erkrankungen des retikuloendothelialen Systems, z.B.
Leukémie oder Morbus Hodgkin.

Da es keine spezifischen Tuberkulosesymptome gibt, konnen epidemiologische
und demographische Kenntnisse iber die Anfilligkeit einzelner Bevolkerungsgrup-
pen fur Tuberkulose hilfreich sein (Familienanamnese; Leptosome, Gastarbeiter,
Alkoholiker etc.). Zu empfehlen ist, bei Verdacht auf Tuberkulose innerhalb
vertretbarer Zeit weitere Daten zur Kldrung der Diagnose zu sammeln (Schirm-
bilder, frithere Rontgenbilder).

Die Krankengeschichte eines Patienten, der korperliche Untersuchungsbefund
und eine Rontgenaufnahme konnen zwar zur Diagnose Tuberkulose beitragen, sie
sind aber nicht beweisend. Selbst der Tuberkulintest, der die An- oder Abwesenheit
der Infektion anzeigen soll, kann falsch-positive oder falsch-negative Reaktionen
entweder aus technischen oder aus biologischen Griinden zeigen. Hiufigste Ur-
sache eines falsch-positiven Tests ist die Kreuzallergie durch ein anderes Myko-
bakterium. Falsch-negative Reaktionen gibt es bei Patienten, die aus verschiedenen
Griinden schwach oder nicht reagieren, oder sich in der priallergischen Phase be-
finden.

Es ist wichtig, sich zu erinnern, daB ein positiver Tuberkulintest nicht immer
eine Tuberkuloseinfektion beweist und keinesfalls bedeutet, daB gegenwirtig eine
Tuberkuloseerkrankung vorliegt. Auch der negative Ausfall der Tuberkulinprobe
schlieBt eine Tuberkuloseinfektion nicht mit letzter Sicherheit aus (Anergie) z. B.
Landouzy Sepsis.

Der Tuberkulintest der ersten Wahl ist der Tubergen- oder Tine-Test.

Die bekannten Stempeltests sollten nicht im Kiihlschrank aufbewahrt werden!

Beim negativem Tine- oder Tubergentest ist bei Tbc-Verdacht nach Mendel-
Mantoux 1 : 1000 und 1 : 100 nachzutesten.

Da nicht alle sdurefesten Stabchen Tuberkuloseerreger sind, wird der kulturelle
Nachweis fiir die Bestitigung der Diagnose und die sich daraus ergebende Thera-
pie gefordert. Die mikroskopische Untersuchung (Ziehl-Neelsen-Férbung) hat den
Vorteil, daB sie schnell durchgefiihrt werden kann und eine Beurteilung der
Infektiositit durch Bewertung der Keimzahl erméglicht (Abb. 121 a).

Bei pulmonaler Tuberkulose ist das spontan gewonnene Sputum das am besten
geeignete Untersuchungsmaterial. An 3 aufeinanderfolgenden Tagen ist nach dem
Aufstehen morgens Sputum zu gewinnen. Sammelsputum als Produkt mehrerer
Tage sollte nicht verwendet werden, weil es leicht kontaminiert und schwieriger zu
bearbeiten ist.

Falls der Patient sponan kein Sputum liefern kann, wird mit physiologischer
Kochsalzlosung (0,9%) zusitzlich 3mal inhaliert. Magensifte zur Riickgewinnung
des heruntergeschluckten Sputums werden ebenfalls an 3 aufeinanderfolgenden
Tagen entnommen. Der Magensaft muB niichtern entnommen werden. Bronchial-
lavagen mit transbronchialen Biopsien bei diagnostischer Bronchoskopie sind eben-
falls auf Tbc zu untersuchen.
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Das Abhusten nach der Bronchoskopie ergibt ausgezeichnete zusitzliche Spu-
tummengen fir die Diagnostik, blutiges Sputum ist fiir den Tbc-Nachweis aller-
dings ungiinstig.

Bei Verdacht auf extrapulmonale Tuberkulose werden Gewebe des erkrankten
Organs oder entsprechende Korperfliissigkeiten bakteriologisch und bioptisch
untersucht (Pleurabiopsien, Leberbiopsien etc.). Urinuntersuchungen werden nur
bei Verdacht auf Nieren- und Urogenital-Tbc an 3 aufeinanderfolgenden Tagen
aus getrennt aufgefangenen Proben des Morgenurins durchgefithrt; bei Frauen
moglichst Katheterurin (kein Sammelurin).

Auch bei der diagnostischen Gewinnung von pleuralen, perikardialen, peri-
tonealen und zerebrospinalen sowie anderen Korperfliissigkeiten sollte immer eine
Kultur angesetzt werden. Bei Biopsien ist vom unfixierten Material eine Kultur
anzulegen und gleichzeitig eine histopathologische Untersuchung zu veranlassen.
Letztere fithrt am schnellsten zur Diagnose, da der Tbc-Bakteriennachweis beson-
ders in der Pleurahohlenfliissigkeit selten gelingt.

Vom klinischen Verlauf her und dem bakteriologisch rontgenologischen Befund
bezeichnet man besondere Stadien der Lungentuberkulose wie folgt

Primiirtuberkulose der Lunge (Abb. 118a, b)

Erstinfektion der Lunge, hiufig unter Beteiligung der regionalen Lymphknoten,
durch Mykobacterium tuberculosis, bovis oder africanum (Primérkomplex), mit
Krankheitszeichen, kann heute in jedem Alter auftreten. Wihrend der Entwicklung
der Tuberkulinempfindlichkeit konnen an einigen Tagen Fieber und Mattigkeit
auftreten, meistens aber fehlen klinische Zeichen. Der Primdrkomplex kann lokal
abheilen, verkalken oder fortschreiten und auf dem Bronchial- oder Blutweg in
andere Lungenabschnitte und Organe wandern.

Primiir progressive Lungen-Thc (Abb. 1194, b)

Bei der progressiven primiren Lungentuberkulose grenzt sich der Primé4rherd nicht
ab, sondern geht in eine pneumonische Form iiber, die gelegentlich zur Kavernen-
bildung fithrt. Der gleichzeitige Hiluslymphknotenbefall kann Bronchien kompri-
mieren, sowic Segment- oder Lappenatelektasen verursachen. Nekrose und Zerfall
der Hiluslymphknoten mit Einbruch in das Bronchialsystem sind nicht selten. Die
bevorzugt erkrankten Kinder und Jugendliche zeigen Gewichtsverlust, Husten,
Fieber und allgemeine Abgeschlagenheit.

Tuberkulése Pneumonie (Abb. 120a—c)

Akute und rasch fortschreitende, meist primére Lungentuberkulose, die réntgeno-
logisch das Bild der konfluierenden Pneumonie, klinisch das einer schwereren fie-
berhaften Krankheit zeigt und bei Einschmelzung verkéster Bezirke zur Kavernen-
bildung fiihrt.

Postprimiire Lungentuberkulose

Lungentuberkulose, die eine typische entziindliche Reaktion mit Gewebsnekrose
aufweist und je nach vorherrschendem rontgenologischem Bild in exsudative,
kasige und fibrotische Formen eingeteilt wird. Fortschreiten der primér progres-
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b

Abb. 119a, b. Primir progressive Lungen-Tbc bei einer 18jihrigen Serviertochter. Gewichts-
verlust, NachtschweiB, Fieber bis 38°. 3 Monate keine Tb-Diagnostik. BSG 65/110, Tuberku-
lintest nekrotisch, Sputum positiv. Nach 3 Monaten Therapie bakteriell negativ. a Thorax mit
kontralateraler bronchogener Streuung. b Nach 1 Jahr Therapie immer noch praktisch voll-
kommener Perfusionsausfall links (funktionell pneumonektomiert) bei Arbeitsfihigkeit (Per-
fusionscintigram dorso-ventrale Aufnahme)
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Abb. 120a—c. Tuberkulése Pneumonie (m., 38 J.). Klinik: BSG 90/120, Tine-Nekrose, Husten,
Schiittelfrost, Nasenbluten, Temperatur 40 °C, Quick 45%, GOT 65 U/1 BWS-Fehlstellung,
20 000 Leuko. Erreger: Tbc bronchoskopisch-bioptisch nachgewiesen, mikroskopisch und kul-
turell offen, nach 14 Tagen geschlossen. Therapie: Rimactan 0,6 g, Tebesium 0,5 g Myambutol
1,2 g/Tag. a Thoraxaufnahme a.—p. 4. 6. 77. b Biopsie. ¢ 13. 3. 78 Restitutio ad integrum
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13.3.78

pH 742 Peo,39 R, 81 mmHg
Abb. 120¢

siven Lungentuberkulose, Reaktivierung eines Primérherds oder sonstiger Tbc-
Herde, auch eine exogene Superinfektion wird urséchlich diskutiert.

Miliare Lungentuberkulose (Abb. 121 a, b)

Disseminierte Tuberkuloseherdsetzungen in beiden Lungen infolge himatogener
Aussaat virulenter Mykobakterien im Verlauf der Primértuberkulose (Frithgenera-
lisation) oder aus &lteren, noch bakterienhaltigen Herden (Spitgeneralisation). Es
finden sich in der ganzen Lunge verteilt feinkdrnige Knotchen, vor allem in den
oberen und dorsalen Bereichen. Meistens sind auch andere Organe befallen. Die
Miliartuberkulose tritt in allen Lebensaltern, vor allem bei resistenzmindernden
anderen Krankheiten auf.

Landouzy-Sepsis
Bakteridmie bei ,,widerstandslosem® Organismus ohne Typ-IV-Reaktion (keine
Tbc-Granulombildung), neg. Tuberkulin-Test.

Bronchialtuberkulose (bronchogene Streuung)

Selten isolierte, meist im Zusammenhang mit einer Lungen- oder Hiluslymphkno-
tentuberkulose auftretende Krankheit, die zu sekundéren, z.T. nichttuberkuldsen
Komplikationen (Atelektasen, Retentionspneumonie, Bronchiektasen und Bron-
chusstenosen) sowie ,,posttuberkulésen Syndromen* fiihren und Quelle hartnacki-
ger Bakterienausscheidung werden kann.
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Abb. 121a, b. Miliar-Tbc, Candida-, Tulorosepsis bei einem 43jihrigen Patienten (siche auch
Abb. 132a, b). 12 Monate Kortikoidtherapie wegen ,,Sarkoidose II“ Temperatur 40 °C, Nacht-
schweiB. Mikroskopischer Tbc-Nachweis (a). Nach 14 Tagen Rezidiv 39 °C Blutkultur zeigt
Candida albicans (s. Abb. 132) und Tulorosepsis glabrata, Thoraxaufnahme (b). Therapie: Ri-
mactan 600 mg, Streptomycin 1 g, INH 0,5 g/Tag, Amphotericin B 50 mg (0,25-1 mg/kgKG),
Ancotil 4%2,5 g/Tag (150 mg/kgKG). Verlauf: Leberkoma, Exitus an Pilzsepsis
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Kavernése Lungentuberkulose

Lungentuberkulose, bei der es durch rasche oder langsame Einschmelzung einer
késigen Nekrose zu einer oder mehreren Hohlraumbildungen gekommen ist. Die
Verbindung mit dem Bronchialbaum fiihrt zur Ansteckungsfihigkeit. Bei hohem
Mykobakteriengehalt kann es zu bronchogenen Streuungen und, vom Drainage-
bronchus ausgehend, zur Bronchustuberkulose kommen. Husten, Fieber und
toxische Zeichen sind Allgemeinsymptome von Kavernisierungen unterschiedlicher
Zahl und GroBe. Narbige oder offene Kavernenheilung bedeuten einen giinstigen,
die selten gewordene Kavernenperforation in die Pleurahohle mit anschlieBendem
Empyem einen ungiinstigen Verlauf der Lungentuberkulose.

Lymphknoten-Tbe

Hématogen oder lymphogen entstandene, mit Groenzunahme der Lymphknoten
einhergehende Tuberkulose. Peripher finden sich oberflichlich liegende, ent-
ziindete, oft mit der Umgebung verbackene Lymphknoten, vor allem in der Hals-
region (meist orale Mycobacterium-bovinus-Infektion, Milch!), seltener im Achsel-,
Brustwand- und Inguinalbereich. Ausgedehnte, einschmelzende, die Haut beteili-
gende und zur Fistelbildung fithrende késige Nekrosen kommen vor. Endothora-
kale Lymphknotentuberkulosen sind rontgenologisch und evtl. durch Mediastino-
skopie, Mesenteriallymphknotentuberkulosen durch Laparoskopie zu diagnosti-
zieren (Tbc-Peritonitis ohne Peritonitissymptome!).

Inaktive Lungentuberkulose
Die Diagnose einer inaktiven Tuberkulose griindet sich auf wiederholte negative
Befunde bakteriologischer Untersuchungen, gleichbleibende Roéntgenbefunde so-
wie das Fehlen klinischer Symptome. Posttuberkulése Resthohlen und andere
Réntgenzeichen einer Lungentuberkulose konnen nachweisbar bleiben.

Andere Organmanifestationen s. Kap. 12—14.

10.5.1.5 Therapie

Entscheidend fir die Prognose der Tbc ist bei gesicherter Diagnose die ausrei-
chende Chemotherapie. Man unterscheidet folgende BehandlungsmaBnahmen (s.
auch Tabelle 52):

a) Prophylaxe bei Nichtinfizierten mit Monotherapie, evtl BCG-Impfung bei ho-
hem Infektionsrisiko, Impfschutz ca. 60%,

b) Pravention bei Tbc-Infizierten, aber nicht Kranken ohne Infiltrate mit Mono-
therapie,

¢) kurative und diagnostische, stationdr und ambulant durchgefiihrte 2- bis 3fach
Therapie bei Tbe-Kranken.

Prophylaktische Chémotherapie und BCG-Impfung

Personen mit einer positiven Tuberkulinreaktion sind gegen Super- oder Reinfek-
tion mit Tbc-Bakterien weitgehend geschiitzt, jedoch nicht gegen eine Reaktivie-
rung ihrer eigenen Tbc. Aus diesem Grund wird man tuberkulinnegative Personen,
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die einem erhohten Infektionsrisiko ausgesetzt sind, wie Pflege- und é&rztliches
Personal auf Tbc-Stationen, evtl. mit BCG-Impfstoff schiitzen. Bei allen wbrigen
Indikationen ist die BCG-Impfung sehr umstritten, weil danach die Tuberkulin-
konversion nicht mehr als diagnostisches Kriterium herangezogen werden kann.
Deshalb sollen Angehorige von Patienten mit neu festgestellter offener Tuberkulose
keinesfalls BCG-geimpft werden. In jedem Fall ist 6-8 Wochen nach der Impfung
die Tuberkulinkonversion durch einen Tuberkulintest (bei Kindern und Sduglin-
gen evtl. Moro-Probe) zu iiberpriifen. Besteht groBter Verdacht auf eine Infektion
durch Kontakt mit einer Person, die mikroskopisch nachweisbar Bakterien aus-
scheidet, so ist die prophylaktische INH- oder RMP-Monotherapie vorzuziehen.
Die prophylaktische Chemotherapie wird ambulant durchgefuhrt.

Priiventive Chemotherapie
Sie geschieht aus Preisgriinden im allgemeinen mit INH. 5 mg/kg KG fur Erwach-
sene, 10 mg/kg KG fur Kinder und Sauglinge bis maximal 300 mg/Tag morgens
als Einzeldosis geben.

Das Medikament wird bis zum Negativwerden der Tuberkulinreaktion (bei so-
fortiger Therapie besonders bei Kindern moglich), maximal bis 6 Monate gegeben.

Indikationen bei

— Frischinfizierte Personen mit engem Kontakt zu neu festgestellten Krankheits-
fillen,

— Frischinfizierte Pathologen, Schwestern, Arzte etc.,

— pos. Tuberkulinreaktion mit besonderen klinischen Bedingungen (z.B. bei Be-
handlung mit Steroiden, Immunsuppressiva, Zytostatika, bei Leukdmien, Diabe-
tes, Silikose, nach Magenoperation etc.),

— unklarem, sonst nicht &tiologisch zu klirendem rontgenologischem Lungenbe-
fund, der eine Tuberkulose nicht ausschlieBen 148t.

Kontraindikationen bei

— progressiven Tuberkuloseerkrankungen, die Behandlung mit mehr als einem
Medikament erfordern,

— bereits einmal durchgefiihrte praventive INH-Behandlung,

— Unvertraglichkeitserscheinungen gravierender Art, die bei fritherer INH-Be-
handlung aufgetreten sind, dann z. B. Rifampicin,

— Zeichen einer Leberschiddigung bei fritherer INH-Medikation

— akutem Leberschaden jeder Atiologie.

Die priventive Chemotherapie ist eine ambulante Monotherapie.

Triageschema fiir Patienten mit Lungentuberkulose: Patienten mit Tuberkulosever-
dacht miissen sofort stationdr in ein Krankenhaus mit Infektionsabteilung einge-
wiesen werden. Dort werden sie nach dem mikroskopischen Befund wie in Ta-
belle 53 dargestellt weiter behandelt. Die Diskriminanzanalyse zur Entscheidung
— maximal 4 Wochen Infektionsstationsabteilung im Krankenhaus und dann
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Tabelle 53. Triage zur Therapie von Patienten mit Lungentuberkulose

Stationire Aufnahme

Mikroskopisch positiv Mikroskopisch negativ
Diskriminanzanalyse
— ~
ErwartungsgemiB Erwartungsgemif
langer als 4 Wochen in 4 Wochen
offen geschlossen
Weitere stationire Entlassung in Eventuell diagnostische
Therapie in Lungen- ambulante Therapie ambulante Therapie
sanatorium (Abb. 117) arbeitsfihig arbeitsfihig

ambulante Therapie oder gleich nach offener Tbc-Diagnostik in ein Lungensanato-
rium — beriicksichtigt quantitativ:

— Ausdehnung des Infiltrats im Rontgenbild,
— Nachweis von Einschmelzungen,

— Husten (ja — nein),

— Alter (Reaktivierung),

- a;-Globulinfraktionserhohung,

Mit diesen Entscheidungskriterien miissen wir nach 4 Wochen ca. 50% der Patien-
ten wegen Platzmangel an der Uniklinik in Sanatorien verlegen. 50% aller Patien-
ten mit offener Tbc kénnen wir spitetens nach 4 Wochen ambulant behandeln.
Patienten mit primér geschlossener (mikroskopisch negativer) Tuberkulose kénnen
bereits nach 1 Woche in ambulante Therapie entlassen werden.

Tabelle 54. Ubersicht iiber Effekt, Toxizitit und Kosten der Tuberkulostatika

Name Effekt Toxizitit Kosten
Isoniazid (INH) ++ 4+ ++ +
Rifampicin (RMP) ++++ + + ++ +
Streptomycin (SM) ++ + + + +
Ethambutol (EMB) + + + ++
Prothionamid (PAM) +++ ++ ++
Pyrazinamid (PZA) ++ + ++ + ++
Ethionamid (ETH) ++ ++ + + +
Morphazinamid + + + 4+ +
Cycloserin + + +++ + +
Terizidon ++ + + 9
Capreomycin + + + + 4+
Viomycin + + + +++
Kanamycin ++ ++++ ++++
Thiosemicarbazon + +++ +

PAS + + + ++
Thiocarlid + + ++
Tetrazyklin + + ++
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Als Entlassungskriterien in die ambulante Therapie gelten:

1. An den ersten 3 aufeinanderfolgenden Tagen mikroskopisch keine Tbc-Bakte-
rien im Sputum und Magensaft nachweisbar. Bei primir offen-tuberkulésen Pa-
tienten, mikroskopisch negativer Befund in 2 aufeinanderfolgenden Wochen
unter stationirer Therapie.

2. Korpertemperatur normal.

Keine Allgemeinsymptome.

4. Zuverlidssige Medikamenteneinnahme und Vertriglichkeit.

w

Kurative (diagnostische) Chemotherapie

Die kurative Chemotherapie ist initial stets eine Behandlung mit 3 Medikamenten.
Medikamente der ersten Wahl sind mit den wichtigsten Informationen in Ta-
belle 50 dargestellt. Alternative Pharmaka sind bei Unvertriglichkeit von Isoniazid,
Rifampicin, Ethambutol oder Streptomycin, Pyrazinamid (Pyrafat) 35 mg/kg KG,
maximal 2 g téglich Protionamid (Ektebin) 10-15 mg/kg KG/maximal 1 g taglich.
Pyrazinamid sollte moglichst in den ersten 3 Monaten angewendet werden. Pro-
tionamid ist als 4. bakterizides Mittel dem Ethambutol evtl. vorzuziehen. Rifampi-
cin sollte nach Moglichkeit nicht weggelassen werden, da am wenigsten primére
Resistenzen und Riickfallquoten beschrieben wurden. Riickfille sind selten auf Re-
sistenzen zuriickzufithren, sondern meist auf fehlende Medikamenteneinnahme.
Tabelle 54 gibt einen Uberblick beziiglich Wirksamkeit, Gefahren und Kosten der
zahlreichen Tuberkulostika.

Isoniazid (INH): Transaminasenerh6hungen ohne klinische Symptomatik treten
bei ca. 7,8—26% der Behandelten in Abhingigkeit von Lebensalter, Alkoholkonsum
etc. auf. In etwa 60% der Fille erfolgt der Enzymanstieg im Laufe der ersten 3 Mo-
nate, meist normalisieren sich die Transaminasen trotz fortgesetzter Therapie.

Die Inzidenz einer klinisch manifesten Hepatitis unter INH-Behandlung liegt
bei 3—8%0. Davon klingen 85% in 1-3 Wochen nach Absetzen von INH ab. Der
Ubergang in eine chronische Hepatitis, moglicherweise auch in eine Zirrhose ist
beschrieben worden. Die Letalitit der INH-bedingten Hepatitis betragt ca. 2—12%.
Als pradominierende Faktoren gelten Unterernéhrung, Alkoholabusus, Leber- und
Gallenerkrankungen. Das Erkrankungsrisiko steigt mit dem Lebensalter, die INH-
Vertriglichkeit scheint bei Kindern giinstiger zu sein. Uber ein héufigeres Auftre-
ten von Leberschiden bei Frauen liegen keine einheitlichen Mitteilungen vor.

Ebenso wie die einfachen Transaminasenerhohungen werden auch ca. % der
Hepatitisfille in den ersten 3 Monaten der Behandlung manifest. Spitfille werden
iiberwiegend bei priexistenter Lebererkrankung gefunden. Die Héufigkeit von
Transaminasenanstieg und Hepatitis unter INH-Therapie scheint unabhéngig vom
Azetylatortyp zu sein. Moglicherweise iiberwiegen bei Spitreaktionen mit Vorsché-
digung der Leber Schnellazetylierer.

Die optimale INH-Dosis von 5 mg/kg KG am Tag sollte nicht iiberschritten
werden. Bei der hoheren Dosis von 10 mg/kg KG wurden bis zu Smal so oft Leber-
schiiden wie nach 6 mg/kg KG beobachtet, auch die Rate toxischer Polyneuritiden
steigt wesentlich an.
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Rifampicin (RMP): Wihrend der Therapie mit Rifampicin werden hepatotoxische
Reaktionen in einer Hiufigkeit von ca. 0,5% beobachtet. In Kombination mit INH
steigen sie um das 5- bis 10fache. Uberwiegend sind Schnellazetylierer betroffen.
Im Gegensatz zu fritheren Annahmen ergab die Auswertung einer deutschen Ko-
operativstudie der WHO iiberraschenderweise keinen Hinweis fiir eine erhohte
Toxizitdt der Kombination INH und RMP. Nur die Art der Leberschiadigung ist
unterschiedlich, es iiberwiegt der cholostatische Charakter. Parenchymschidden mit
Transaminasenanstieg treten seltener auf. Alkoholismus wahrend der Therapie
spielt offensichtlich eine groBere Rolle als ein priexistenter alkoholtoxischer
Leberschaden.

Fiir Inzidenz und Ausmaf3 der Hepatotoxizitit scheint die INH-Dosis, nicht die
Kombination mit RMP ausschlaggebend zu sein.

Andererseits hat RMP einen kortisolsparenden Effekt, der bei der Pleuritis-
exsudativa-Therapie von Vorteil ist.

Indikationen fiir gleichzeitige Kortikoidtherapie: Schweres Krankheitsbild, tuberku-
16se Pneumonie, Miliaris, exsudative Pleuritis, Meningitis, Perikarditis, Nebennie-
renrindeninsuffizienz, Uberempfindlichkeit gegen Tuberkulostatika, Primértuber-
kulose mit Lymphknotenbeteiligung, wenn kiirzer als 2 Monate bestehend. Dosis:
Prednison/Prednisolon 40-60 mg/Tag fir 4-7 Tage, anschlieBend 30-50 mg fiir
weitere 4-7 Tage, weiter 10—30 mg fiir 5-8 Wochen. Oder Beginn mit 5 mg/kg KG
und entsprechende Reduktion iiber 6—-10 Wochen.

Es werden mindestens 2, initial 3, bei schweren Krankheitssymptomen (Menin-
gitis, Miliaris) sogar 4 Tuberkulostatika gleichzeitig verabreicht. Der Grund der
Kombinationstherapie ist die Resistenzverhiitung und die unterschiedliche Ge-
webe- bzw. Liquorgingigkeit sowie Aktivitit im alkalischen und sauren Milieu.

Je nach Zuverldssigkeit des Patienten und Schwere des Krankheitsbildes ver-
wendet man moglichst oral und/oder parenteral (i.v., im.) zu gebende Medika-
mente unter stationdren bzw. ambulanten Bedingungen.

Stationiire Chemotherapie

a) Alle Patienten, die infektios sind (mikroskopischer Bakteriennachweis) oder sehr
wahrscheinlich Bakterien ausscheiden (z. B. Patienten mit einschmelzenden Her-
den) bis zum mikroskopisch negativen Ergebnis.

b) Alle Patienten, die sich subjektiv krank fithlen, Symptome haben und eingehen-
der klinischer Diagnostik und Therapie bediirfen (Uberpriifung der Vertréglich-
keit der Medikamente).

c) Jede stationire Therapie ist eine kontinuierliche, d.h. die Medikamente werden
taglich 1mal morgens oder bei Unvertriglichkeiten iiber den Tag verteilt abge-
geben. Fiir einen schnellen Wirkungseintritt und bei unzuverldssigen Patienten
ist die parenterale Verabreichung vorzuziehen.

Ambulante Chemotherapie

Aus Kostengriinden wird man die Tbe-Therapie so oft wie moglich ambulant
durchfithren. Stationdre Dauertherapien tiber die diagnostische und infektitse
Phase hinaus sind nur bei Komplikationen oder wegen anderer, den stationidren



Tuberkulose 349

Aufenthalt rechtfertigender Krankheiten zu vertreten (s. auch Abb. 117). Unzuver-
lassige Patienten (Alkoholiker) und Dauerausscheider sind in entsprechende Sana-
torien einzuweisen. Im allgemeinen ist bei wirksamer Chemotherapie (keine
primire Resistenzen auf die Tuberkulostatika, Einnahme der Medikamente gesi-
chert 2—4 Wochen) ein Patient mit einer primar mikroskopisch offenen Lungen-
Tbc nicht mehr ansteckungsfihig. Bei unzuverldssigen Patienten wird man die
intermittierende Gabe 2mal wochentlich, vorwiegend parenteral (INH, RMP, Pyra-
zinamid oder Streptomycin) vorziehen. In armen Lindern wegen der Kosten evtl.
INH, Pyrazinamid (Ethambutol) und Streptomycin.

Amerikanische Statistiken haben gezeigt, daB die Ansteckungsgefahr von Fami-
lienmitgliedern und Freunden bei Besuchen in geschlossenen Anstalten (Sanato-
rien) groBer ist (gefihrlicher Infektionspool mit tuberkulostatikaresistenten Stim-
men) als bei einer ambulanten Behandlung zu Hause. Nach 2- bis 3monatiger
Dreiertherapie liegen i.allg. die Resistenzproben vor, und man kann bei guter
Riickbildung fiir die restlichen 6-9 Monate auf die Zweierkombination zuriick-
gehen mit den zwei besten Tuberkulostatika, i.a. RMP und INH.

Von besonderer praktischer Bedeutung ist die Erkenntnis, daB 3 Behandlungs-
schemata mit nur dreimaliger Gabe pro Woche sich als ebenso wirksam erwiesen
haben wie die tigliche Behandlung mit einer Viererkombination. Dies beinhaltet
nicht nur eine deutliche Reduzierung der Behandlungskosten, sondern erleichtert
vor allem die Tétigkeit jener Zentren, die die Medikamenteneinnahme unter Auf-
sicht verlangen (MRC-Studie 1981).

Therapie in der Schwangerschaft

Solange eine aktive Tuberkulose besteht, ist eine Graviditit zu vermeiden. Die
Moglichkeit der Verschlechterung des tuberkuldsen Prozesses besteht vor allem im
3. Trimenon und nach der Entbindung (auch nach einem Abort). Bei inaktiver
Tuberkulose ist wihrend dieser Zeit nur in besonderen Fillen zu einer praventiven
Chemotherapie zu raten.

In den ersten 3 Monaten der Schwangerschaft ist von einer Behandlung mit
Tuberkulostatika abzuraten (Interruptio), weil gerade zu dieser Zeit der groBten
Differenzierung der Organanlagen der Fetus fur eine Schiddigung durch Medika-
mente besonders empfindlich ist. Vor allem sollten Rifampicin, Ethambutol,
Streptomycin, Prothionamid und Capreomycin nicht ohne dringliche Indikation
wihrend dieser Zeit verabreicht werden, obwohl Statistiken tiber MiBbildungen
bisher nicht vorliegen. Auch die Anwendung von Dihydrostreptomycin ist wegen
der Gefahr der Fetusschiadigung zu unterlassen. In der Amnionfliissigkeit, im Na-
belschnurblut und in der Muttermilch wurden bis 50% der miitterlichen Strepto-
mycinserumkonzentration gemessen. Am wenigsten Bedenken gegen eine Anwen-
dung wihrend der Schwangerschaft bestehen fiir Isoniazid (INH) und Paraamino-
salizylsdure (PAS), obwohl auch INH im fetalen Kreislauf und in der Muttermilch
40—60% der im miitterlichen Serum vorhandenen Konzentrationen erreicht.

Chirurgische Therapie
Mit Ausnahme von Notsituationen, wie massiven Lungenblutungen, akuten Misch-
infektionen in weitgehend zerstorten Lungen sowie spondylitischen Lihmungen,



350 10. Lungenparenchymkrankheiten

wo meist rasch eingegriffen werden muB, handelt es sich um nicht dringliche Spét-
operationen. Grundsitzlich wird so lange medikamentds vorbehandelt, bis keine
Regression des tuberkuldsen Prozesses mehr erreicht werden kann.

Operiert wird, wenn angenommen werden muf3, daf der Restbefund mit groer
Wabhrscheinlichkeit zu einem Riickfall fihren wiirde. Erfahrungsgemi3 werden die
besten Operationsergebnisse nach der ersten , Kur* erzielt. Meistens sind dann die
Tuberkelbakterien noch gegen 2 Standardtuberkulostatika empfindlich, was we-
sentlich ist.

Die medikamentdse Vorbehandlung soll je nach Lokalisation und Stadium der
Erkrankung wenigstens 3—6 Monate dauern, bis nur noch der tuberkulése Haupt-
herd durch sparsamen, gezielten Eingriff entfernt zu werden braucht.

Bei der Lungen- und Urogenitaltuberkulose dauert die medikamentdse Vorbe-
handlung bis 12 Monate. Dagegen sollen schon nach 6wochiger Vorbehandlung die
Nebenhoden- und Lymphknotentuberkulose operiert werden, weil sie meist weni-
ger gut auf Tuberkulostatika ansprechen.

Bei groBeren Knochen- und Gelenkherden kann mit konservativer Therapie
allein selten eine Dauerheilung erreicht werden. Deshalb lohne es sich hier, relativ
frith die Herde zu exkochleieren, um die progressive Knochenzerstorung aufzu-
halten.

Die gezielte Ausrdumung der Knochen- und Gelenkherde, einschlieBlich der-
jenigen der Wirbelsdule, hat sich bewihrt. Zudem konnen die Knochendefekte
gleichzeitig mit gesundem Knochenmaterial ausgefiillt werden, was die Stabilitit
erhoht.

Alle reversiblen Kollapsverfahren sind durch die Lungenresektion ersetzt wor-
den. Einzig die Thorakoplastik hat mit ihren verschiedenen Modifikationen ihren
festen Platz zur Einengung und Verédung von Kavernen und pleuralen Resthohlen
behalten. Bei Risikopatienten mit resistenten Tbc-Bakterien, wo die Lungenresek-
tion verboten ist, wird als letzte Heilungschance die breite Er6ffnung und Ausrdu-
mung der Kaverne mit lokaler, daher noch wirksamer Anwendung von Tuberkulo-
statika durchgefiihrt, evtl. Spiilung mit Pleurocath (,,Monaldi‘).

Bleibt in der Folge eine nach auBen offene Lungenpartie mit zahlreichen Bron-
chialfisteln zuriick und ist ihre Resektion zu riskant, so beschrinkt man sich aus-
schlieBlich auf die Ligatur des zufiihrenden Bronchus mit plastischem Verschluf3
bzw. Deckung der nach aulen offenen Lungenoberfliche.

Die Frithdekortikation ist nur noch selten indiziert. Um eine rasche Heilung
und cine weitgehende Wiederherstellung der Lungenfunktion zu erreichen, sind
gleichzeitige Kortikoidgaben besser.

Beim chronischen tuberkulosen Pleuraempyem bzw. dem Fibropyothorax wird
der ganze Schwartensack exstirpiert.

Eine erkrankte Niere wird nur noch dann entfernt, wenn sie funktionell verlo-
ren ist. Der tuberkulose Restherd kann unter moglichst weitgehender Erhaltung
der Niere isoliert reseziert werden.

Bei posttuberkuldsen Stenosen der Harnleiter werden Korrekturoperationen
vorgenommen, um die Niere zu retten.

Besonders schwierig sind plastische Operationen fiir den Ersatz der tuberkul-
sen Schrumpfblase.
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Arbeitsfihigkeit
1. Arbeitsunfihig sind:

a) Patienten, die trotz korrekt durchgefiihrter Chemotherapie Tuberkelbakte-
rien ausscheiden. Diese Patienten sind als ,,nicht behandelbar® den Tuber-
kulosekranken der Vorchemotherapieéra gleichzusetzen (Infektionspool).

b) Patienten mit Pleuraergiissen und -empyemen. Patienten mit kleinen pleura-
len Resthohlen mit tuberkelbakterien-negativem Exsudat sind dagegen ar-
beitsfahig.

c) Patienten mit Fieber.

d) Patienten mit Himoptoen oder Himoptysen.

e) Patienten mit rontgenologisch erkennbarem Fortschreiten des Leidens.

f) Patienten, bei denen eine chirurgische Therapie vorgesehen ist.

g) Patienten mit frischer Tuberkulose unter Chemotherapie in den ersten 4—6
Wochen, wenn gleichzeitig ein ausgeprigtes subjektives Krankheitsgefiihl
besteht.

h) Patienten, bei denen wegen Dyspnoe, respiratorischer Insuffizienz oder pul-
monaler Hypertonie infolge hochgradiger Funktionseinschrinkung eine
regelmiBige korperliche Arbeit nicht mehr moglich ist.

2. Alle anderen Patienten sind arbeitsfahig. Insbesondere ist dazu zu bemerken:

a) Eine ambulante Chemotherapie ist kein Grund zur Arbeitsunfihigkeit, wenn
regelmiBige Kontrolluntersuchungen keine durch eventuelle Nebenwirkun-
gen der Tuberkulostatika verursachte Einschrinkung der Erwerbsfihigkeit
ergeben.

b) Ein rontgenologisch regredienter Proze unter Chemotherapie ist kein Grund
zur Arbeitsunfihigkeit.

¢) Nach korrekt durchgefithrter Chemotherapie in den Lungen noch vorhan-
dene Hohlraumbildungen sind kein Grund zur Arbeitsunfihigkeit, wenn
nicht gleichzeitig eines der unter 1. beschriebenen Kriterien vorliegt.

d) Patienten mit zu Beginn ausgedehnten kaverndsen Prozessen oder hdmato-
genen Streutuberkulosen, deren Beruf Schwer- und Schwerstarbeit oder
Schicht- oder Akkordarbeit erfordert, sollen an anderen Arbeitspldtzen mit
geringerer korperlicher Belastung eingesetzt werden. Berufsforderungs-
maBnahmen wie Umschulungen sind ebenfalls nur unter diesen Voraus-
setzungen vertretbar.

Die langen Schon- und Ubergangszeiten der Vorchemotherapieira sind heu-
te durch nichts mehr zu begriinden. Alle nicht unter 1. und 2.d) fallenden Patienten
sind in der Regel langstens 3 Wochen nach Entlassung aus der stationdren Behand-
lung unter ambulanter Chemotherapie wieder arbeitsfahig. Die Frist von 1-3 Wo-
chen geniigt, um auch die nach einem lingeren stationdren Aufenthalt anfallenden
privaten und amtlichen Erledigungen zu besorgen. Eine lingere ,,Schonzeit* ist
heute weder aus klinischen noch aus sozialmedizinischen Gesichtspunkten zu ver-
treten. Sie schadet lediglich der sozialen Rehabilitation und Reintegration des Pa-
tienten. Es wird empfohlen, die Patienten, welche die Kriterien unter 2 erfiillen, in
der Klinik mit einem regelmaBigen Fahrradergometertraining (tdglich 3 X20 min
mit Pulszahlen von 120—140/min) fiir die Zeit nach der stationiren Therapie fit zu
erhalten bzw. zu machen.
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Funktionspriifungen

Die Lungenfunktionsdiagnostik (Blutgasnalyse, Spirometrie, Plethysmographie;
regionale Funktion mit Radionukleiden préoperativ!) liefert keine fiir die Tuber-
kulose spezifischen diagnostischen Aussagen, sondern beschreibt nur das Ausmaf
der Funktionseinschrinkung. Restriktive Ventilationsstorungen durch Parenchym-
verlust konnen auftreten bei ausgedehnten Infiltraten, Schrumpfung und Schwar-
tenbildung sowie als Operationsfolgen oder nach Pneumothoraxbehandlung.

Obstruktive Ventilationsstorungen konnen durch Bronchialtuberkulose, Ein-
engung der Bronchien, Abknickungen, Schrumpfungen, Bronchiektasenbildungen
und chronische Bronchitis verursacht sein, Erhohungen des Residualvolumens
durch groBere , kaverndse” oder zystische Umbildungen, ,,vikariierendes” Emphy-
sem bei Schrumpfungen oder ,,Thoraxstarre* bei Schwarten und Adhisionen der
Pleura sind moglich.

Kombinationen dieser Funktionsstérungen, besonders bei alten, ausgedehnten
Tuberkulosen, sind héufig. Diese Verdnderungen kénnen je nach AusmaB bis zur
Hypoxidmie oder. respiratorischen Globalinsuffizienz fithren. Sie bedingen dann
oftmals eine chronische Rechtsherzbelastung (Cor pulmonale).

Eine wichtige Rolle spielt die globale und regionale Funktionsdiagnostik (insbe-
sondere unter korperlicher Belastung) bei der Einschitzung der verbleibenden
Restarbeitsfihigkeit als Grundlage fiir eine gezielte berufliche Rehabilitation oder die
Rentenfestsetzung sowie priaoperativ (Abb. 119), s. auch 9.2.8.4.

Uberwachungsdauer

Patienten mit durch eine kurative Chemotherapie ausgeheilten Tuberkulosen soll-
ten bis maximal 2 Jahre danach noch #rztlich kontrolliert werden (Rontgenkon-
trolle, evtl. bakterielle Nachuntersuchung bei Reaktivierungsverdacht. Nur % der
reaktivierten Tbc wird rontgenologisch erkannt, % manifestieren sich erneut
durch das Aufireten von Krankheitssymptomen. Lingerdauernde Uberwachungen
sind oft unnétig und kénnen zu einer ,,Invalidenmentalitit fiihren. Allerdings muf
der Arzt auch heute noch stets an die Tbc denken! ,, Toujours y penser, jamais en
parler®.

Zusammenfassend gilt (s. Tabelle 55): Die moderne Chemotherapie fithrt zur
raschen Reduktion der Keimzahl und damit der Ansteckungsfihigkeit. Sie verkiirzt
Therapiedauer und Nachbeobachtungszeit, verbessert die Moglichkeiten ambulan-
ter Therapie, mindert die Anzahl der Rontgenuntersuchungen und damit die Strah-
lenbelastung. Die Resistenzbestimmungen verlieren an Bedeutung, Riickfille und
chirurgische Eingriffe werden selten. Die Mortalitit ist, bei rechtzeitiger Diagnose,
radikal gesenkt. Die rechizeitig diagnostizierte Thc ist bei garantierter Medika-
menteneinnahme zu behandeln und zu heilen wie andere Infektionskrankheiten.
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10.5.2 Atypische Lungentuberkulose

Definition: Sammelbezeichnung fur Erkrankungen durch andere Mykobakterien
als die tuberkulosetypischen (Mycobacterium tuberculosis, bovis und africanum).
Die sog. atypischen Mykobakterien sind apathogen oder fakultativ pathogen. Sie
konnen zu tuberkulosedhnlichen Lungen-, Lymphknoten-, Knochen- und Hauter-
krankungen sowie positivem Tuberkulintest fiihren. Die Diagnose ist nur bei
wiederholtem Erregernachweis in der Kultur gesichert. Die Keime finden sich
meist in vorgeschidigtem Lungengewebe, sprechen schlecht auf die iiblichen anti-
tuberkuldsen Medikamente an, sind durch umfangreiche Laborverfahren zu iden-
tifizieren und konnen nur bei schlechter Abwehrlage zum Tode fithren. Die hiufig-
sten Keime sind Mycobacterium kansasii, intracellulare, avium, xenopi, scrofula-
ceum, marinum, ulcerans und fortuitem (s. Tabelle 56).
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Tabelle 56. Einteilung der atypischen Mykobakterien nach Runyon

Mycobacterium Klinik und Therapie

Photochromogen kansasii Lungeninfiltrate
) marinum Schwimmbadgranulom; oft chemotherapie-
empfindlich
Scotochromogen scrofulaceum Lymphadenitis und Skrofula; meist
chemotherapieresistent
Nicht photochrom avium
xenopt Meist chemotherapieresistent
intracellulare
ulcerans
Schnell wachsend fortuitum Meist chemotherapieresistent
Klinik

Die atypischen Mykobakterien sind von Mensch zu Mensch nicht iibertragbar; mi-
kroskopisch (Ziehl-Nielson) und histopathologisch sind sie von echten Tbc-Bakte-
rieninfektionen nicht unterscheidbar. Infektion meist aerogen, auch Lungengesunde
sind Keimtriger. Meist klinisch symptomlos oder symptomarm verlaufend. Rontge-
nologisch zeigen sie dhnliche Verdnderungen bis zur himatogenen Aussaat mit mi-
liarem Bild wie die echte Tbc. Oft finden wir einen negativen Tuberkulintest (atypi-
sche Tuberkuline!). Die Diagnose geschieht iiber den biochemischen und morpho-
logischen Nachweis der Erreger in der Kultur nach Runyon. Die Progredienz des
Leidens ist selten schwer, meist rontgenologischer Zufallsbefund, der an ,,Primir-
Tbc* erinnert. Da die Erreger auf die iiblichen Tuberkulostatika meist nicht anspre-
chen, ist eine Therapie nur bei progredientem Rontgenbefund bzw. nach Vorliegen
der Resistenzproben (3—6 Monate!) indiziert oder abzubrechen.

Therapie
In der Literatur werden fiir Mycobacterium kansasii INH, RMP, Streptomycin,
Ethionamid, Cyloserin und Viomycin empfohlen, am besten nach Vorliegen von
Resistenzproben.

Bei Mycobacterium avium ist i. allg. keine Therapie notwendig.

Bei Mycobacterium scrofulaceum, fortuitum, battery Therapie mit Strepto-
mycin, Viomycin, Kanamycin, Ethionamid, Paraaminosalizylsdure.
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10.5.3 Grampositive bakterielle Pneumonien (Aerobier)

Die bakteriellen Pneumonien werden nach dem bekannten Farbeverfahren des
Sputumsausstrichs von Gram in sog. grampositive und gramnegative Pneumonien
unterteilt (Tabelle 57).

Grampositive Bakterien; Pneumo-, Strepto-, Staphylo-, Enterokokken, Antrax pul-
monum (Milzbrandbazillus) und Nocardia kénnen zum vielgestaltigen Bild der
grampositiven bakteriellen Pneumonie fithren. Nicht immer sind dabei akuter Be-
ginn mit Fieber, Schiittelfrost, Tachykardie, evtl. Zyanose und Himoptoe, eitriges
oder rosafarbenes Sputum und Leukozytose nachweisbar. Ist die Pleura parietalis
mitbefallen, beobachten wir atemabhiéingige Schmerzen, die evtl. mit dem Auftre-
ten eines Ergusses (Ubergang der trockenen Pleuritis in die feuchte Pleuritis)
verschwinden. Als mogliche Komplikationen kommen Pleuraempyem und oder
kavernose Abszedierung, insbesondere poststenotisch, in Frage, was stets an ein
Bronchialkarzinom oder eine Fremdkorperaspiration, evtl. auch an einen Immun-
defekt erinnern sollte.

10.5.3.1 Pneumokokkenpneumonie (Meningokokkenpneumonie)

Sogenannte alveoldre Pneumonie, auch lobére oder kruppdse Pneumonie genannt.
Hiufigste bakterielle Pneumonieform, Ubertragung aerogen von Mensch zu
Mensch (gesunde Keimtriger; abwehrgeschwiéchtes Opfer).

Diagnose: Grampositive Kokken in Sputum- (Abb. 122a) und Blutkultur, auch
Meningokokken moglich. Von Streptococcus pneumoniae sind 32 verschiedene
Typen bekannt. Serologische Methoden: Antikorper gegen die Polysaccharide der
Pneumokokken lassen sich mittels Antigenen, die durch Radioisotopen markiert

Tabelle 57. Bakterielle Pneumonien

Aerobier:

Grampositiv: Pneumo-, Strepto-, Entero-, Staphylokokken, Anthrax pulmonum (Milz-
brand), Nocardia, Pasteurella pestis, P. tularensis

Gramnegativ: Haemophilus influenzae (Enterobacter) Klebsiella pneumoniae, Pseudo-

monas, Proteus, E. coli, Serratia, Legionella, Pneumophila

Anaerobier (sporenbildend):
Clostridium perfringens

Anaerobier (sporenlos):
Grampositiv: Bacteroides, Veillonella
Gramnegativ: Peptococcus, Peptostreptococcus, Actinomyces israelii

Seltene Pneumonien bei:
Brucellosen (Morbus Bang, Brucella abortus, B. malitensis, B. suis), Typhus
(Salmonella typhi, S. paratyphi), Spirochiteninfekte
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sind, nachweisen. Diese Methode ist empfindlich und zuverlissig, aber teuer und
zeitaufwendig. Die Technik des ,,enzyme-linked immunosorbent assay“ (ELISA)
erlaubt, mit billigeren Mitteln den Nachweis von Pneumokokkenantikérpern zu
erbringen. Diese auf einer Farbung beruhende Methode ist etwas weniger empfind-
lich als die Radioimmunmethode, jedoch geniigend zuverlassig fiir den Nachweis
echter Pneumokokkeninfektionen. Fir die aktuelle Diagnostik sind sie leider oft
wertlos, da erst nach Tagen positiv und nicht Erkrankung anzeigend.

Klinik: Eine erregerspezifische Symptomatik gibt es ebensowenig wie ein typisches
Rontgenbild (sog. Lobdrpneumonie), auf das man sich verlassen koénnte. Héufig
findet man einen vorausgehenden Virusinfekt der oberen Luftwege, gefolgt von
einem Herpes labialis und eine Leukozytose (15 000—40 000) mit Linksverschie-
bung. Auch andere Organe sind oft gleichzeitig infiziert (Abb. 122b). Bemerkens-
wert ist dabei, daB3 bei den schlecht verlaufenden Pneumonien offenbar in den
ersten 5 Krankheitstagen eine irreversible Schiddigung auftritt, die rasch zum Tode
fithrt. So stirbt nach einer Statistik von Austrian (1976) in den ersten 5 Tagen einer
bakteridmischen Pneumokokkenpneumonie ein gleich hoher Prozentsatz behandel-
ter wie unbehandelter Patienten. Erst vom 5. Tage an ist der Krankheitsverlauf bei
antibiotisch behandelten Patienten viel glinstiger (Abb. 122¢). Vorbestehende All-
gemeinerkrankungen, wie Niereninsuffizienz, Leberzirrhosen, Diabetes mellitus,’
verschlechtern die Prognose wesentlich. Es ist aus den vorliegenden Statistiken
nicht ersichtlich, ob die chronische Bronchitis einen wesentlichen Risikofaktor dar-
stellt. Haufigkeit: ca. 30% aller bakteriellen Pneumonien.

Komplikationen: PleuraerguB3, Pleuraempyem, eitrige Perikarditis (Drainage!), Bak-
teridmie mit Meningitis, Arthritis, Peritonitis, disseminierte intravaskuldre Koagula-
tion (nach Splenektomie!), s. Abb. 112b.

Therapie: Penicillin G 20 000 IE/kg KG am Tag=1-4 ME pro Tag, erste Dosis i.v.
oder i.m.; geniigend Fliissigkeit (3—4 1/Tag per os oder parenteral); O,-Gabe bei
respiratorischer Insuffizienz. Bei Penicillinallergie Erythromycin 4mal 250-500 mg
p.o. oder i.v. oder Tetrazykline 4mal 0,5-1 g/Tag p.o. oderi.v.

Minimale Therapiedauer: 1 Woche.

Prognose: Selbst bei korrekter antibiotischer Therapie verlaufen fast 20% der Pneu-
mokokkenpneumonien mit Bakteridmie todlich. Die Bakteridmie ist damit ein
Signum mali ominis. Es fragt sich daher, ob vor allem Risikopatienten nicht gegen
Pneumokokken geimpft werden sollten.

Prophylaxe: Heute kann man gegen die Pneumokokken impfen. Der zur Verfii-
gung stehende Impfstoff ,,Pneumovax® enthilt die 14 wichtigsten der insgesamt 83
bekannten Polysaccharid-Kapselantigene und ergibt einen rund 80%igen Impf-
schutz. Jedes Antigen ist in der Impfmenge von 0,5 ml in einer Dosierung von 50 g
enthalten und entspricht den strengen amerikanischen Vorschriften betreffend
Antikorperbildung (mindestens 4facher Anstieg der Antikorper). Bei vielen 1000
Impfungen sind nie schwere Nebenreaktionen beobachtet worden. Leichte Lokal-
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Abb. 122. a Pneumokokken (Meningokokken) = Diplokokken im Sputum. Durch Quellungs-
reaktion kann die Schnelldiagnostik noch verbessert werden. b Andere mogliche Organinfek-
tionen durch Pneumokokken: Meningitis (Enzephalitis), Otitis, Pleuritis, Perikarditis, Endo-
karditis, Myokarditis, Peritonitis, Glomerulonephritis, Arthritis. ¢ EinfluB der Therapie auf die
Uberlebensrate bei Pneumokokkenpneumonie
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Abb. 122¢ Krankheitstag

reaktionen gingen rasch vorbei. Der Impfschutz dauert ungeféhr 5 Jahre. Auf jeden
Fall ist eine Revakzination nach weniger als 3 Jahren nicht indiziert, weil der Anti-
korpertiter und somit der Impfschutz in dieser Zeit geniigend hoch bleiben und
weil eine zu frithe Revakzination zu einer starken Lokalreaktion fithrt (Arthus-
Phénomen). Durch wiederholte Injektionen konnte kein weiterer Antikdrperanstieg
erzielt werden (kein Boostereffekt). Bei Kindern unter 2 Jahren scheint die Anti-
korperbildung geniigend zu sein. Wer soll geimpft werden?

Impfbefurworter werden aufgrund der Statistiken sagen: die iiber 50jdhrigen
und chronisch Leber-, Nieren- oder Herzkranke sowie Patienten mit einer respira-
torischen Insuffizienz, evtl. auch Patienten mit obstruktiven Atemwegserkran-
kungen. Wenn iiberhaupt, ist nur die einmalige Impfung empfehlenswert.

10.5.3.2 Streptokokkenpneumonie (Enterokokkenpneumonie)

Meist epidemisch auftretend oder im AnschluB an Virusinfekte. Oft auch als
Sekundirkrankheit von Streptokokkeninfekten der Mandeln, Ohren, Nase, selten
auch der Beckenorgane bei Frauen. Endo- und Myokarditiden sind hiufig bei
Streptococcus viridans. Pleuraergiisse mit Empyembildung, Meningitis und Wir-
belsdulenmetastasierung bei Bakteridmie kommen vor. Die himolytische Gruppe A
fihrt zu rheumatischem Fieber und Glomerulonephritis.

Klinik: Myalgie, Arthralgie, Schluckbeschwerden mit vorausgehenden Halsschmer-
zen und atemabhingigen meist abdominell ausstrahlende Schmerzen (Kinder!)
sind ebensowenig erregerspezifisch wie das mehr bronchopneumonische Lungen-
bild (Abb. 123).

Diagnose: Sputum, Rachenabstrich, Pleurapunktat, Blutkultur, in Zukunft Anti-
koérpernachweis; Streptokokkennachweis allein ohne entsprechendes klinisches
Krankheitsbild geniigt nicht (Antistreptolysinreaktion bei A-Streptokokken).
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a

Abb. 123. Streptokokkenpneumonie. Hiufig sekundér bei Virusinfekt, ,abdominelle” Sym-
ptomatik Neigung zu Empyembildung und zusitzlichem Organbefall wie Endocarditis (viri-
dans) etc

Therapie: Penicillin G 10-20 Mill. E/Tag,
Ampicillin 3—-6g/Tag, Flucloxacillin 5-10 g/Tag.
Mindestens 2 Wochen therapieren.

Prognose: Besser als bei den Pneumokokken. Enterokokkeninfektionen sind selte-
ner, zeigen aber einen besonders langwierigen Verlauf.

10.5.3.3 Staphylokokkenpneumonie

Meist bei schwerkranken Patienten als sog. sekunddre Pneumonie oder Mischin-
fektion. Bei Kindern zusammen mit vorausgehendem Virusinfekt (Masern) oder
bei Rauschgiftsiichtigen (Heroin) durch unsaubere Injektionen (hdmatogene Pneu-
monie). Oft keine Restitutio ad integrum des zugrundegegangenen Lungengewe-
bes. Problemkeim bei Bronchiektasen, Mukoviszidose und anderen chronischen
Lungenkrankheiten (Hospitalismus). Haufigkeit ca. 5% der bakteriellen Pneumo-
nien (Abb. 124 a—c).

Diagnose: Sputum und Blutkultur. Metastatische Ausbreitung ins Gehirn und die
Meningen. Pleuraergiisse, Lungenabszesse (Abb. 124a) und Empyeme sind héufig.
Hohe Mortalitit. Bei positivem Koagulasetest: Staphylokokkus aureus. Antikor-
pernachweis (Antistaphylolysinreaktion).
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Therapie: Cephalosporine 4X 1 g/Tag, Kreatininkontrolle. Bei nachgewiesener
Penicillinempfindlichkeit Penicillin G wie bei Pneumokokken. Oft carbenicillase-
produzierende und daher penicillinresistente Staphylokokken. Flucloxacillin
5-10 g/Tag iv., p.o. (Kinder 100-200 mg/kg KG am Tag), Lincomycin 4X0,5
g/Tag iv., Dicloxacillin 4X0,5 g/Tag iv., p.o. Therapiedauer mindestens 2 Wo-
chen bis zum Verschwinden der Infiltrate. Oft ist die lokale Drainage von
Abszessen (Abb. 124 b, c) therapeutisch entscheidend.

Prognose: Mortalitdt 10-20%.

10.5.3.4 Milzbrandpneumonie (Anthrax pulmonum)

Verursacht durch das grampositive sporenbildende Stibchen Anthrax pulmonum.
Infektion durch Einatmen von Staubsporen oder Verletzung der Haut und Konta-
mination mit infektiosem Blut. Berufskrankheit von Tierirzten, Metzgern, Gerbern,
in der tierfellverarbeitenden Industrie etc. Krankheitsbeginn abrupt mit Fieber,
Schiittelfrost, Dyspnoe, Zyanose. Oft stellt sich differentialdiagnostisch die Frage
nach dem benigne verlaufenden Q-Fieber. Bei Sepsis Milz- und Lebervergrofle-
rung.

Diagnose: Blutkultur, Hautpustel und systemischer Milzbrand mit gleichzeitigem
rontgenologischem Lungeninfiltratnachweis.

Therapie: Ampicilline 0,5 g i.v. oder 3-4 g/Tag per os oder Penicillin G 5-20
Mill. E (Kinder 0,5 Mill. E)/kg KG und Isolierung.

Prognose: Schlecht, trotz aller Antibiotikagaben. GroBere Statistiken liegen nicht
Vor.

10.5.3.5 Nocardiapneumonie

Nocardia (asteroides, brasiliensis) fiithren weltweit zu chronischen, selten akuten
granulomat6sen Lungenverdnderungen mit Abszessen (auch im Gehirn) und Ka-
vernenbildung ohne fibrosierende Begleitreaktion. Infektion durch Aspiration der
saprophytisch in der Erde wachsenden grampositiven Bakterien. Metastasierungen
in andere Organe kommen vor, besonders ins Hirn und die Nieren. Uncharakte-
ristische Symptome und Korperbefall wie bei Tbc.

Therapie: Sulfonamid 6X1 g/Tag p.o.; Minocyclin 15 mg/kg KG i.v., s. auch
10.4.9.

Prognose: Mortalitit 50%, pulmonale Form allein nur 10% (mit Therapie).
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Abb. 124 a—c. Staphylokokkenpneumonie (m., 56 J.). Klinik: 8 Tage nach Koronarbypass-Op.
Temperatur 39 °C, Pleuraschmerz, Schock. Nach 10 Tagen Clamoxyl, Refobacin, 39 °C Tem-
peratur, Ikterus. Erreger: Staphylococcus aureus, spiter Klebsiella, Pseudomonas und Candi-
da. Therapie: Beidseitige AbszeBdrainage mit Pneumocaths (b) s. Pfeile, Gernebcin 2 X 80 mg,
Securopen 4X5 g, Aerugipen 4X 5 g, 3X 40 mg Daktar i.v./Tag; Lokal: Nebacetin und Am-
photericin B. Den Verlauf bis zur Restitutio ad integrum zeigen die Thoraxaufnahmen a—¢
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10.5.4 Gramnegative bakterielle Pneumonien (Aerobier)

Diese Keime sind meist gegen die gebrduchlichsten Antibiotika resistent, und es
miissen z. T. mit erheblichen Nebenwirkungen belastete Antibiotikakombinationen
eingesetzt werden (z.B. Aminoglykoside und Cephalosporine). Himophilus in-
fluenzae, Enterobacter, Klebsiella pneumoniae (Friedldnder-Pneumonie), Proteus,
Pseudomonas, Escherichia coli, Serratia marcescens (Pseudohemoptysis) werden
meistens nach langdauernder Antibiotikatherapie oder als Folge von schweren
Krankheiten (Hospitalismus) beobachtet. Von besonderer Bedeutung ist die erst
1976 entdeckte Legionellose, die auch in Europa recht oft vorkommt. Pasteuralla
(tularensis, pestis), Brucella (abortus, melitenis suis) und Salmonella (typhi,
paratyphi) sind seltene Erreger einer Pneumonie.

10.5.4.1 Himophilus-influenzae-Pneumonie

Pfeiffer entdeckte 1882 ein gramnegatives, unbewegliches, nicht sporenbildendes
streng aerob wachsendes Stibchen, das er irrtiimlich fiir den Erreger einer Virus-
grippe (Influenza) hielt. Als Priméirerreger befillt es meist serése Hidute (Meningen,
Pleura, Perikard, Gelenke), als Sekundérerreger verursacht es meist eine Broncho-
pneumonie, z.B. nach vorangegangenem Virusinfekt (Abb. 125a—c). Beginn meist
akut mit Nasopharyngitis (Laryngitis mit Stridor bei Kindern), Fieber, Kopf-
schmerzen. Befall der ser6sen Hédute mit entsprechenden Symptomen.

Diagnose: Sputum- (Abb. 125b) Rachenabstrich, Kultur mit entsprechender Pneu-
moniesymptomatik (im postversandten Sputum wird er fast nie diagnostiziert).

Therapie: Erythromycin 1-2 g oral oder i.m., Ampicillin 300 mg/kg KG am Tag,
Chloramphenicol 100 mg/kg KG/Tag.

10.5.4.2 Klebsiellenpneumonie

Die sog. Friedlinder-Pneumonie (Klebsiella pneumoniae) wird auch auBerhalb der
Klinik, insbesondere bei abwehrgeschwichten Leuten meist als Sekundérpneu-
monie, beobachtet und verlduft langwierig iiber 6—8 Wochen. In seltenen Fillen
kommt auch der Ubergang in eine Lungenfibrose bei fehlender Lyse vor. Meist
wenig Fieber und geringer auskultatorischer Befund.

Hufigkeit: 1-5% aller bakteriellen Pneumonien.

Diagnose: Pneumonische Symptome, Infiltrate und Keimnachweis im Sputum
und/oder Blutkultur. Auch Lungengesunde konnen Keimtréger sein. Die sog. NaB3-
keime, Pseudomonas, Proteus, Klebsiellen kénnen auch durch schlecht gereinigte
Inhalations- und Beatmungsgerite iibertragen bzw. dort nachgewiesen werden. Als
priméire Pneumonie oft lobér, als sekundére abszeBbildend.

Therapie: Aminoglykoside (Gentamicin) 3 X 1 mg/kg KG téglich i.v. (cave Nephro-
toxizitit), kombiniert mit 3mal 1-2 g Cephalosporinen i.v.
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Prognose: Bis zu 50% letaler Ausgang infolge respiratorischer Insuffizienz mit
Kreislaufversagen.

10.5.4.3 Pseudomonas, Proteus, E. coli, Serratia marcescens

Sie sind praktisch stets Keime von Sekundirpneumonien oder Folge von iatro-
genen Infektionen, durch unsterile Beatmungs-, Inhalations- und Intubationsgerite
verursacht (sog. NaBkeime). Sputumausstrich s. Abb. 125d). Oft auch bei Muko-
viszidose- und Leukdmiekranken (Abb. 114).

Therapie: Azlocillin 5-15 g/Tag oder Piperacillin 6—12 g/Tag, resp. Aminoglycosi-
de: Tobramycin, Sisomicin, Gentamicin (3—5 mg/kg KG am Tag) 8stiindlich als
Kurzinfusion (30 min) bei Resistenzen Amikazin 10 mg/kg KG.

10.5.4.4 Legionirspneumonie

Von besonderer Bedeutung ist die 1976 als Legionirspneumonie erstmals beschrie-
bene Infektion durch ein neuentdecktes gramnegatives Bakterium (in der Gram-
Fiarbung schwach rot gefirbt). Man unterscheidet 2 Formen der Legionella pneu-
mophilia:

— das sog. Pontiac-Fieber,
— die Legionirspneumonie.

Ein anderer Organbefall auBer dem des Respirationstrakts ist nicht bekannt. Das
Pontiac-Fieber ist ein grippedhnlicher Atemwegsinfekt, den man sich wahrschein-
lich nur durch kontaminierte Klimaanlagen, Duschen etc. zuziehen kann. Inkuba-
tion 1-2 Tage, es sind keine todlichen Ausginge bekannt. Inzwischen sind weitere
lungenpathogene Legionellen beschrieben worden (micadei = pittsburgensis, booze-
manii, dumoffii und gormanii =longbeachae).

Im Gegensatz dazu ist die klassische Legionirskrankheit mit einer Letalitit von
15-20% behaftet und verlauft 2—10 Tage nach der Infektion unter dem Bild einer
schweren Pneumonie (Abb. 126—a—c). ZNS, Darm-, Leber- und Nierenfunktion
werden in Mitleidenschaft gezogen. Ist in den USA und allen industriellen Staaten
Europas beschrieben. Der Kontakt mit Erde (Staub bei Aushubarbeiten, Soldaten
etc.) ist oft gegeben. Ebenso der Aufenthalt in klimatisierten Raumen (Ferienriick-
kehrer). Ubertragungen von Mensch zu Mensch sind umstritten.

Diagnose: Schweres klinisches Bild oft mit Delirium, Immunabwehrschwiche vor-
ausgehend.

Immunfluoreszenz von Lungenaspirat (Feinnadelbiopsie oder transbronchiale
Lungenbiopsie), Silberimpragnationsfirbung nach Dieterle oder direkter Fluores-
zenz-Antikorpernachweis, Antikorperanstiege (Fluoreszenztest) auf 1:128 sind
positiv zu werten (cave Kreuzreaktion mit Bacteroides). Im Direktausstrich nach
Gram gefirbt, zeigt sich ein 2—4 pm langes, schwach rot gefarbtes Bakterium.

Therapie: Erythromycin 4mal 0,1-1 g i.v. (Kinder 4 X 15 mg/kg KG) sollte bei jeder
Pneumonie ohne Erregernachweis die auf die iibliche Antibioticatherapie nicht an-
spricht versucht werden.
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9.12.76 .
Taco, 35 Ry, 45mmHg

Abb. 125a—-d. Gramnegative Pneumonie
(Rontgen-Verlauf a, ¢), Himophilus (b) und
Pseudomonas im Sputumdirektausstrich (d)
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Keuchhustenpneumonie (Pertussis)
Sduglinge, seltener Kleinkinder. Bronchopneumonie selten. Siehe auch bakterielle
Bronchitiden.

Diagnose: Haemophilus pertussis-Nachweis.
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In lebensbedrohlichen Fillen zusitzlich 450-600 mg Rifampicin per os oder
i.v., maximal 10 mg/kg KG am Tag.

Ubergéinge in eine exogen allergische Alveolitis (s. auch 10.3.2.1, Abschn. Luft-
befeuchterlunge) sind beschrieben worden.

10.5.4.5 Pasteurella-pestis-Pneumonie

Lungenpest durch Inhalation von Pateurella pestis (gramnegative, nicht sporenbil-
dende Aerobier). Selten himatogen entstechende Pneumonie. Akuter Beginn mit
Fieber, Tachypnoe und Tachykardie, gefolgt von Bluthusten innerhalb Stunden
und ohne Therapie Exitus in 3 Tagen. Nur noch historisches Interesse.

Abb. 126a—c. Legionirspneu-
monie bei 34jihrigem Haupt-
mann. Auftreten nach Herpes
zoster (Immunabwehrschwiche)
(a). Pleuraempyem (Drainage
und Beatmung) (b), mit Rest-
schwarte (c) trotz Erythromycin-
und Hydrocortisongabe in der
Rekonvaleszenz

PH7.44 B, 34 By 53mmHg '
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Abb. 126¢

Ubertragungen von Mensch zu Mensch kommen nicht vor. Immunsuppressive
Therapie begiinstigt die Infektion.

10.5.4.6 Pasteurella-tularensis-Pneumonie

Ansteckung durch Nagetiere, infiziertes Fleisch, Tropfcheninfektion, fihrt zur aero-
genen Pneumonie. Sonst Primérherd in der Haut. Serumagglutinationstiter ab
1 : 160 sind positiv.

Aspirat aus Lunge oder LK fir Ausstrich, Kultur und Tierversuch hoch
infektios!

Therapie: Streptomycin, wenn resistent Tetrazykline oder Gentamicin.

10.5.4.7 Brucellosenpneumonie

Im Rahmen des Morbus Bang (gramnegative Stdbchen: Brucella abortus von Rin-
dern, B. melitensis von Schafen und Ziegen, B. suis von Schweinen) vor allem bei
Landwirten, Schlachthauspersonal und Tierarzten vorkommend. Bei schleichen-
dem Verlauf mit Fieberschiiben (Febris undulans Bang) ist daran zu denken. Auch
unter dem Namen Maltafieber bekannt. Die Lunge ist nur in wenigen Fillen
befallen.

Diagnose: Blutkultur in CO,-angereicherter Atmosphire, Serumagglutination (ab
1 : 100 positiv), Lymphknotenbiopsie (Epitheloidgranulome bei chronischer Form).

Therapie: Tetrazykline 250-500 mg/Tag, Streptomycin 1-2 g/Tag.
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10.5.4.8 Typhuspneumonie

Extrem selten im Rahmen einer Salmonellensepsis (Salmonella typhi, paratyphi A
und B, sendai). Nachweis durch Titeranstieg der Gruber-Widal-Serumagglutina-
tion und Lungeninfiltratnachweis.

Therapie: Co-trimoxazol 2x3 Tabletten/Tag (=2,4 g Sulfamethoxazol+0,48 g
Trimethoprim) oder Ampicillin. Eventuell Chloramphenicol, vom 1.-3. Tag ein-
schleichen mit 10-25 mg/kg KG bis 40-60 mg/kg KG.
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10.5.5 Anaerobierpneumonien

Man unterscheidet sporenbildende (Clostridien) und sporenlose Anaerobier. Letz-
tere konnen wiederum in grampositive (Actinomyces, Eubakterien, Properionobak-
terien) und gramnegative Stibchen (Bazillen) (Bacteroides, Fusobakterien, Cam-
pylobacter) sowie in grampositive (Peptococcus, Peptostreptococcus) und gramne-
gative Kokken (Veilonella) eingeteilt werden.

Im Rahmen von Aspirationsschidigungen der Lunge, Abszefbildungen und
chronischen poststenotischen Infekten kann es zu einer Anaerobierinfektion kom-
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men, meist mit sog. fakultativ anaeroben Keimen (E. coli, Klebsiellen). Gas- und
Spiegelbildung sind typische rontgenologische Zeichen fur die Diagnosestellung
und eine evtl. damit verbundene anaerobe Erregeritiologie. Es handelt sich prak-
tisch nie um primére (Clostridium perfringens, Bacteroides, Peptococcus =anaerobe
Staphylokokken, Peptostreptococcus=anaerobe Streptokokken), sondern stets um
sekundire Pneumonien mit Komplikationen wie AbszeB- und Empyembildung bei
schwerkranken Patienten (Abb. 127 a—c).

Therapie: Clindamycin (Bacteroides!) oder Lincomycin 3 X300 mg/Tag p.o. oder
3x600 mg/Tag i.v.
Chloramphenicol 100 mg/kg KG tiglich p.o.

10.5.5.1 Actinomyces (israelii)

Es handelt sich um einen grampositiven, bakteriellen, anaeroben Erreger. Die Re-
spirationstraktinfektion ist nicht ansteckend und wird durch mangelnde Mundhy-
giene begiinstigt. Der Erreger ist ein normaler Mund- und Magen-Darm-Trakt-
Bewohner. Zervikaler LK-Befall mit Fistelung (55%), abdominelle (nach Append-
ektomie) und disseminierte Formen kommen neben dem Lungenbefall durch
Aspiration vor. AuBler der Gattung Actinomyces israelii kommen noch andere sel-
tene Actinomycesformen als Erreger in Frage, die zur normalen Mundflora geho-
ren. AbszeBbildungen und Pleuraempyeme mit Anaerobiern sind hiufig.

Diagnose: Sulfurgranula im AbszeBleiter, transbronchiale Biopsie mit ,,Drusen-
nachweis“ im HE-gefirbten histologischen Priparat (Abb. 128a,b). Eventuell
Actinomycesbefall der Mundhohle.

Therapie: Penicillin G 10 000-20 000 IE/kg KG i.v.; Ampicillin 50 mg/kg KG i.v.
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10.5.5.2 Spirochaetenpneumonien

Sie werden in 3 Gruppen unterteilt (Tabelle 58):

Die Spirochaeten kommen auch als harmlose Saprophyten im Mund vor (Vin-
cent-Angina) und wachsen streng anaerob. Sie sind selten lungenpathogen und
werden vorwiegend bei Bronchiektasen und Lungenabszessen, meist zusammen mit
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Abb. 127a—c. Anaerobierpneumonie (m., 64 J.). Klinik: Chronische Bronchitis, BSG 86/109,
Temperatur 38,4 °C, Puls 140/min. Erreger: Clostridium perfringens, Staphylococcus albus.
Therapie: Pleuradrainage (b); lokal Nebacetin, NaCl, Gernebcin (Lincomycin) 2 X 80 mg und
Sobelin (Tobramycin) 3% 600 mg i.v., Celospor (Cephalosporin) 3X 4 gi.v. Den Verlaufzeigen
die a.-p. Thoraxaufnahmen a—c (b nach Legen einer Pleura- resp. Lungendrainage)
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Abb. 127 ¢

a b

Abb. 128a, b. Actinomycespneumonie bei 56jahrigem Mann mit alter inaktiver Lungen-Tbc. a
Status nach Thorakoplastik links. b Die Diagnose wurde durch Lungenbiopsie gestellt. Zu se-
hen ist die typische Actinomycesdruse
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Tabelle 58. Spirochitenpneumonien

Leptospirosis icterohaemorrhagia:
Im Rahmen des M. Weil auftretende Pneumonie (KBR und Spirochiten im Sputum)
Borellia duttoni und seccurentis:
sog. Riickfallfieber, WaR falsch-pos., Borelliennachweis im Blut (Dunkelfeld)
Treponema pallidum:
Frith- und Spitsyphilis, WaR pos. Treponemennachweis im Blut (Dunkelfeld), evtl.
bioptisch histologisch
Therapie:
Penicillin G, 1020 Mega E/Tag

Bacteroides, beobachtet. Einige der zahlreichen Serotypen konnen bei Abwehrge-
schwichten auch das klinische Bild der Pneumonie hervorrufen. Die Beteiligung
des Respirationstrakts bedeutet stets eine schwere Verlaufsform der Krankheit, die
meist himatogen nach transkutaner Infektion entsteht.

Leptospirenpneumonie
Im Rahmen des Morbus Weil (Leptospirosis icterohaemorrhagia) auftretende
Bronchopneumonie (Schweinehiiter, Reisfeldarbeiter), in Europa nur noch selten.

Diagnose: KBR und Spirochaetennachweis im Sputum bei Ikterus, Meningitis und
Fieber. Eine Sonderform ist die Leptospirose Castellani (Spirochaeta bronchialis)
mit Eosinophilie. Monozytose bei Leukozytose und Andmie, Hamoptoe, Hilus-
lymphomen und evtl. bronchopneumonische Infiltrate.

Therapie: Nur in den ersten Wochen sinnvoll Doxycyclin 0,2 g/Tag i.v. oder 5—
max. 10 Mill. E Penicillin G.

Borrellienpneumonie

Darunter versteht man die durch Bacterium duttonii und securrentis verursachte
Lungenentziindung. Durch Verbesserung der allgemeinen Hygiene ist das Riick-
fallfieber heute in Europa unbedeutend geworden. Die Ubertragung geschieht
durch Zecken (duttonii) und Liuse (securrentis).

Diagnose: Borelliennachweis im Blut mittels Dunkelfelduntersuchung in der
Initialphase der Krankheit, spiter evtl. im Sputum.
War evtl. falsch-positiv.

Treponemenpneumonie

Die Friih- und Spitsyphilis kann zu pulmonalen Symptomen und Réntgenbefun-
den #hnlich der Tuberkulose fiihren. Wegen der Seltenheit dieser Infektionsmani-
festation im Rahmen der Pulmonologie wird hier auf eine detaillierte Besprechung
verzichtet. Diagnostik und Therapie s. 10.5.5.4. Bei allen &tiologisch unklaren
Pneumonien oder rontgenologischen Infiltraten gehort die War zur Routinediagno-
stik, sie fillt bekanntlich nicht nur bei Spirochaeteninfektionen positiv aus, sondern
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auch bei vielen viralen Infekten und insbesondere bei Ornithosen und Mykoplas-
menpneumonien (sog. Wassermann-positive Lungeninfiltrate).

Therapie: Penicillin G 1-2 ME/Tag,.

Literatur
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10.5.6 Rickettsienpneumonien

10.5.6.1 Query- oder Queenslandfieber

Das Q-Fieber wird durch die Coxiella burnetti ausgelost und im Kontakt mit Staub
von Schafen, Rindern, Ziegen (Tierhduten) oder kontaminierter Milch erworben,
aber auch von infizierten Menschen iibertragen. Im Rahmen der Bewegung
,,Zuriick zur Natur kommen Infektionen beim Stricken von nicht industriell verar-
beiteter Schurwolle vor. ,,Grippeartige” Symptome, in 50% der Fille mit Pneu-
monie einhergehend. Synonyme: Balkangrippe, 7-Tage-Fieber. Eine andere
Rickettsienform erzeugt das Rocky-Mountain-Spotted-Fieber.

Diagnose: Serologisch mittels Komplementbindungsreaktion auf zirkulierende
Antikorper. Titeranstiege iiber 1:128 sind positiv zu werten (Abb. 129a, b). Ein
typisches Rontgenbild gibt es nicht.

Therapie: Tetrazykline 250—500 mg/Tag, evtl. Aureomycin; Kinder 1. Tag 4 mg/kg
KG, spiter 2 mg/kg KG.

Literatur
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Dtsch Med Wochenschr 99:556

10.5.6.2 Ornithose- und Psittakosepneumonien

Ornithosen treten mit stark divergierenden klinischen Symptomen auf; die Zeichen
konnen so banal wie bei einer Erkiltung (grippale Form) sein, gelegentlich kom-
men aber auch schwere Formen (pneumonisch typhoide Form) vor, die letal enden.
Finden sich bei verschlepptem trockenem Husten in der Anamnese Hinweise auf
den Kontakt mit Vogeln, so sollte die Diagnostik mittels serologischen Methoden
abgesichert werden. Besonders spezifisch reagiert der Mikroagglutinationstest. Als
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Abb. 1292, b. Rickettsienpneumonie (m., 27 J.). Klinik: Schiittelfrost, Kollaps, Kopf-, Pleura-
und Gliederschmerzen, BSG 44/55, Tine negativ, Leuko 5500. Patient strickte Naturschafwol-
le. Erreger: Coxiella burnetti. Q-Fieber, KBR 1: 128, 1: 640, 1 : 1280. Den Verlauf unter Te-
tracyclingabe zeigen die Thoraxaufnahmen a und b
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Ornithose bezeichnet man jene Formen von akuter Bronchitis sowie akut oder
subakut verlaufender Bronchopneumonie, die durch den Kontakt mit Chlamydia-
psittaci-infizierten Vogeln (Papageien, Tauben, Turteltauben) ausgehen. Die Chla-
mydien, frither auch als Mijagawanellen oder Bedsonien bezeichnet, werden heute
zu den Rickettsien (nach H. T. Ricketts, 1871-1910) gerechnet.

Es handelt sich um Elementarpartikel von 230-320 um Gr168e, die sich im Zyto-
plasma von Wirtszellen entwickeln. In der Vermehrung der Chlamydien 148t sich
ein 48- bis 72-h-Zyklus beobachten, wihrend dessen sich 4 Stadien unterscheiden
lassen, in denen diese Mikroorganismen in der GroB3e variieren:

1. 7001000 ym
2. 500—1000 pm
3. 300— 500 um
4. 200— 300 um

Die frither iibliche Einteilung in Psittakose- und Ornithoseerreger ist aufgegeben
worden; dagegen lassen sich durch den Standort bedingte Virulenzunterschiede
finden (Tabelle 59).

Die Ornithose wurde frither nur bei Papageien und Wellensittichen beschrieben
und trug daher den Namen Psittakose. K. F. Meyer fand jedoch verwandte Erreger
bei vielen wildlebenden sowie bei Zier- und Zuchtvogeln und schlug daher als
Oberbegriff den Namen Ornithose vor. Hdufigste Eintrittspforte des Erregers sind
die Atemwege. Nicht vollig auszuschlieBen, wenn auch sicher selten, ist der
alimentire Infektionsmodus oder der Weg iiber Hautverletzungen durch Krallen-
oder Schnabelhiebe. Eine Ubertragung von Mensch zu Mensch ist selten. Das Blut

Tabelle 59. Chlamydien (Bedsonien)

Ornithose Psittakose
Reservoirtiere Taube, Huhn, Psittacidae
Truthahn, (Papageien)
Schwimmvdogel,
Moven, Sumpf-
vogel, Kanarien-
vogel
Saugetiere als Kann vorkommen Nein
Reservoirtiere
Naturherde in Européischen Exotischen
Landschaften, Landschaften,
Wildern, Land- Ziervogel
wirtschaft
Virulenz fiir Hoch Hoch
Reservortiere oder klein
Mortalitit fur Hoch, niedrig Hoch, seltener
Reservoirtiere oder keine niedrig oder keine
Virulenz Selten hoch, Sehr hoch

fiir Menschen

meist niedrig
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der Patienten enthdlt den Erreger vom 1.—16. Tag post infectionem. Im Sputum des
Menschen findet er sich bis zum 23.Tag. Eine Ubertragung von Mensch zu
Mensch kommt vor, wenn der Kranke eine Lungenentziindung hat. Klinisch unter-
scheidet man 3 Verlaufsformen:

1. Grippeartige Form mit Husten, Kopfschmerzen, Rhinopharyngitis, Bronchitis,
Fieber.

2. Pneumonische Form, zusitzlich blutiger Auswurf, rontgenologisch nachweis-
bares Lungeninfiltrat.

3. Typhoide Form, Fieber stets um 39—40°C, diffuse Lungeninfiltrate mit Apathie
und ZNS-Symptomen.

Diagnose: Mikroagglutinationstiteranstieg 1: 160 in der Genesungsphase nach 4—6
Wochen, Kontakt mit Vogeln (s. Tabelle 57), oft positiver WaR-Test, sog. Wasser-
mann-positives Lungeninfiltrat.

Therapie: Tetrazykline 250-500 mg/Tag; Kinder s. 10.5.6.1.

Literatur
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10.5.7 Mykoplasmenpneumonie

PPLO =, pleurapneumonia-like organisms*, kleinste bekannte Organismen, die auf
synthetischen Nidhrmedien noch gedeihen, frither auch ,Eaton agent” genannt,
heute hat sich der Name Mycoplasma pneumoniae allgemein durchgesetzt.

Héiufigste nicht bakterielle Pneumonie, vom Kinder- bis ins Greisenalter vor-
kommend, mit Haufigkeitsmaximum vom 25.-45. Altersjahr (Abb. 130). Oft ende-
misch und symptomarm auftretend.

Diagnose: Nachweis durch Komplementbindungsreaktion, Stoffwechselhemmtest
mit Titeranstieg von 1:20 bis 1:640 in den ersten 2—4 Wochen. In ca. 50% der Fille
Kilteagglutine. Kultur von Sputum und Rachenabstrich nur in Speziallaboratorien
mdglich, dauert 4-8 Wochen! Uncharakteristische Lungeninfiltrate, Atemwegs-
symptome wie Husten, Auswurf, Pharyngitis, Fieber meist iiber 39 °C initial.

Die Prognose quoad vitam ist auch ohne Therapie gut.

Komplikationen: Pleuritis, interstitielles Emphysem, Myringitis, Otitis media, ex-
terna, Meningoenzephalitis, Meningitis, Erythema nodosum, thrombozytopenische
Purpura, hiamolytische Syndrome (Raynaud-Syndrom), Stevens-Johnson-Syndrom,
Guillain-Barré-Syndrom und Pankreatitis sind moglich. Riickfille bei zu kurzzei-
tiger Therapie hiufig.

Therapie: Tetrazykline 250-500 mg/Tag mindestens 2 Wochen, Erythromycin, leta-
ler Ausgang selten.
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Abb. 130. Mykoplasmenpneumonie (w., 36 J.). Temperatur bis 38 °C, Miidigkeit, kaum respi-
ratorische Symptome. Diagnose: KBR-Titeranstieg auf 1: 160 positiv sowie Kilteagglutina-
tion. Therapie: Tetrazyklin 2 X 100 mg, Restitutio ad integrum in 3 Wochen

Literatur
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plasma pneumoniae infections in adults. Am J Med 58:229

SmiLack JD, BURGIN WW, Moore W (1974) Mycoplasma pneumoniae pneumonia and
clindamycin therapy. Failure to demonstrate efficiacy. JAMA 228:729

10.5.8 Viruspneumonien

Wir kennen heute noch keine gegen ,,richtige* Viren (Tabelle 60) wirksamen Medi-
kamente (in Zukunft Interferon). Die viralen Pneumonien beginnen im Gegensatz
zu den bakteriellen meist mit katarrhalischen Prodromi der oberen Luftwege sowie
Kopf- und Gliederschmerzen. Der Beginn ist oft auch weniger akut, selten Schiittel-
frost, insbesondere initial kein eitriges Sputum, sofern keine bakterielle Mischinfek-
tion vorliegt. Das Blutbild zeichnet sich durch Leukopenie aus.

10.5.8.1 Myxovireninfektionen

Sie fiihren zum klinischen Bild der Influenza, Parainfluenza und Masern (betrifft
meist Neugeborene und verlauft oft todlich). Die Influenzaviren (Grippe) sind die
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Tabelle 60. Viruspneumonien

Myxoviren:  Influenza-, Parainfluenza- (Grippe), Respiratory-syncytial-Viren
Entero- (Coxsackie B), Rhino-, Adeno-, Zytomegalie-Viren

Sonderformen: Varizellen (Herpes), Masern

Diagnose: Hauteffloreszenzen, KBR

Therapie: Symptomatisch, ,,bakt. Superinfekt*

Prophylaxe:  Impfung von Risikogruppen

haufigste Ursache von Infektionen des Respirationstrakts, d.h. neben dem Paren-
chym sind primér auch die Atemwege betroffen. Eine spezielle Art ist das ,,re-
spiratory syncitial virus* (RS-Virus). ErfaBBt meist epidemisch Kleinkinder. Beson-
ders gefihrlich ist die Entwicklung einer Bronchiolitis. Die Diagnose wird aus dem
klinischen Bild gestellt, Kopfschmerzen, starke Rotung der Atemwege, wenig eitriges,
aber oft blutiges Sputum mit oder ohne Hautexanthem. Ein spéterer (nach ca.
4 Wochen) Titeransticg der Virus-KBR erlaubt post festum die Diagnose. Interfe-
ron scheint keine therapeutische Wirkung zu haben.

Elektronenmikroskopisch ist der Direktnachweis mit der Immunfluoreszenz-
technik moglich.

Literatur
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10.5.8.2 Enteroviren

Coxsackie B, die sog. Bornholmkrankheit (Insel in der Ostsee) mit Pleurodynie,
d.h. schwersten Schmerzen beim Durchatmen, kommt vorwiegend epidemisch vor.
Nachweis: KBR-Reaktion.

10.5.8.3 Zytomegalievirus

80% der Erwachsenen haben einen positiven serologischen Titer. Kann durch im-
munsuppressive Therapie wieder manifest werden. Kongenitale Infektion geht u. a.
mit Respiratory-distress-Syndrom einher. Bei Erwachsenen meist Mischinfektion
mit Pneumocystis carinii, Nocardia und Aspergillus. Kommt bei Nierentransplanta-
tionen mit immunsuppressiver Therapie vor.

Diagnose: Transbronchiale Lungenbiopsie (KBR).

Therapie: Immunsuppressiva reduzieren!
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10.5.8.4 Rhino- und Adenoviren

Sie fuhren speziell bei Kindern zu schweren Pneumonien, wobei die peripheren
Atemwege in Form einer obliterierenden Bronchiolitis beteiligt sind. Das Krank-
heitsbild fiithrt zu respiratorischer Insuffizienz. Wenn die Verschattung homogen
vorwiegend einseitig ist, spricht man auch vom Mac-Loyd-Syndrom (einseitig
radiologisch iiberhelle Lunge).

Der nicht produktive, oft schmerzhafte Husten kann itber Monate andauern.
Bei Kindern ist Pertussis auszuschlieBen. Im Blutbild meist Leukozytose mit Lym-
phozytose. Die rein symptomatische Therapie des unproduktiven Hustens mit
Kodeinderivaten steht im Vordergrund. Ubergang in eine Lungenfibrose ist mog-
lich. Ubertragung durch Nasenbohren und initiale Schiadigung der zilientragenden
Zellen mit Hull-Clearence.

Diagnose: KBR.

10.5.8.5 Sonderformen

Varizellenpneumonie (Herpes-zoster-Pneumonie)

Tritt 2-5 Tage nach den Hauteffloreszenzen auf. Héufig (30%) bei Erwachsenen
(Abb. 131a, b), selten bei Neu- und Frithgeborenen und Kindern. Schwere Zya-
nose, Tachypnoe, Dyspnoe, evtl. Himoptoe bei geringem physikalischem Befund.
Rontgenologische Zeichen oft wie bei Miliartuberkulose. Die Herde kénnen kalzi-
fizieren und lebenslidnglich nachweisbar bleiben (DD: Histoplasmose!).

Diagnose: Hauteffloreszenzen, KBR, normales Differentialblutbild.

Masernpneumonie

Gefihrliche Komplikation der Masern. Durch das Masernvirus (Myxovirus) her-
vorgerufene interstiticlle Reaktion, die i.allg. mit einer schleimigen Bronchitis
einhergeht. Histologisch sind vor allem vielkernige Riesenzellen, Histiozytenaggre-
gate und eine vermehrte Proliferation der Alveolarepithelien charakteristisch. Die
Masernpneumonie wird bei Kleinkindern und seltener bei mit Totimpfstoff
immunisierten Kindern beschrieben. Bakterielle Superinfektionen sind hiufig.

Diagnose: Hauteffloreszenzen, KBR.

10.5.8.6 Therapie der Viruspneumonien

Da wir noch keine harmlosen systemisch anwendbaren Medikamente (in Zukunft
Interferon) gegen virale Respirationstraktinfekte kennen, kann die Therapie nur
rein symptomatisch oder prophylaktisch sein. Prophylaktisch kénnen wir einerseits
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Abb. 131a, b. Varizellenpneumonie
bei einer 29jihrigen Frau. Restitu-
tio ad integrum nach Beatmung und
antibiotischer Abschirmung. Die ty-
pischen Hauteffloreszenzen (a), wa-
ren zusammen mit der milchglas-

k artigen Tritbung im Rontgenbild (b)
b fiir die Diagnose ausschlaggebend

gegen einen moglichen bakteriellen Superinfekt oder Mischinfekt mit Antibiotika
vorgehen bzw. einen rechtzeitigen Impfschutz mit abgetdteten Viren anstreben. Da
oft mit Lungenembolien einhergehend, evtl. Antikoagulation.

,»Grippeimpfung®
Wegen der riesigen Zahl von moglichen Virusinfekten ist ein vollstdndiger Impf-
schutz nie moglich. Impfstoffe werden entsprechend der Hiufigkeit bestimmter
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Virusinfekte nach den Empfehlungen der WHO stets neu zusammengestellt. Da
der Impfschutz zudem maximal 1 Jahr dauert, wird von der Impfung in nicht
epidemischen Perioden abgeraten. Zu empfehlen ist die Impfung bei Patienten mit
chronischen Herz- und Lungenkrankheiten, M. Addison, Diabetes mellitus, unter
immunsuppressiver Therapie sowie allgemein geschwichten &lteren Patienten, die
einen viralen Infekt evtl. nicht iiberleben kénnten. Umstritten ist die Impfung von
Schwangeren (in keinem Fall mit Lebendimpfstoff). Wegen der groBen wirtschaft-
lichen Schiden von ,,Grippeepidemien® lassen sich viele Gesunde impfen.

Kontraindikationen: akute Infekte jeglicher Atiologie, Patienten, die frithere
Impfungen schlecht tolerierten oder bereits erkrankt sind. Dies gilt vor allem fur
die nasale Anwendung von verdiinntem Lebendimpfstoff.

Komplikationen: Bakterielle Superinfekte, meist Pneumokokken, Staphylokokken,
seltener Streptokokken, Klebsiella und Hidmophilus influenzae. Toxische Enze-
phalopathien und Myoglobulinurie kommen vor.
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10.5.9 Pilzpneumonien

Die Pilze, welche den Respirationstrakt befallen, gehoren zu den sog. Systemmyko-
sen. Man unterscheidet vom europiischen Gesichtspunkt aus einheimische und tro-
pische Mykosen sowie Pseudomykosen. Zu den letzteren gehoren die Aktinomy-
kose (stets Mischinfektion) und die Nocardiose (Monoinfektion). Beides sind Bak-
terien und keine Pilze und sprechen auch auf bakteriostatische Therapie (z.B.
Penicillin) an (s. 10.5.3 und 10.5.4). Von den einheimischen Mykosen sind die Can-
didiasis, die Aspergillose und die Mukormykose quantitativ am wichtigsten. Vorbe-
handlungen mit Antibiotika, Kortikosteroiden, Immunsuppressiva, Zytostatika und
Rontgenbestrahlung sind die hdufigsten Voraussetzungen fiir das Angehen einer
Pilzinfektion. Schwere Erkrankungen, wie Leukdmien, maligne Tumoren und
Diabetes mellitus, disponieren speziell zur Candida-albicans-Infektion.

10.5.9.1 Candidiasis des Respirationstrakts

Die Klinik der Candidiasis des Respirationstraktes ist vollig unspezifisch. Meist als
wenig fieberhafte Bronchopneumonie mit oder ohne Pleurabefall verlaufend. Ein
Drittel der Erkrankten weist gleichzeitig eine Candidiasis der Mundhohle auf.
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Diagnose: Die im Rontgenbild vermutete Diagnose wird durch Untersuchungen
von Sputum, das moglichst durch bronchoskopische (oder transthorakale) Aspira-
tion gewonnen wird, gesichert. Im Sputum muB eine Keimzahl von mindestens 10°
Keimen/ml fiir die Diagnose gefordert werden. Immunserologische Tests stiitzen
bei Titeranstieg die Diagnose. Beweisend sind Gewebsinvasion in der transbron-
chial gewonnenen Lungenbiopsie sowie positive Blutkulturen. Es gibt ca. 30 ver-
schiedene Arten (Abb. 132a, b).

Abb. 132a, b. Candidapneumonie bei Candidasepsis. Klinik, Therapie und Rontgenbild s.
Abb. 120. Diagnose durch transbronchiale Lungenbiopsie (a). Der Sputumbefall allein (b) be-
weist noch keine Candidapneumonie. Evtl. ist auch bei Sepsis eine Ziichtung aus dem Blut er-
folgreich
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Therapie: Die Therapie besteht in der systemischen Kombinationstherapie von
Amphotericin B und Flucytosin, evtl. Ketocohazol oral.

10.5.9.2 Aspergilluspneumonie

Der Aspergillus befillt meist aerogen den Respirationstrakt und verursacht die
bereits beschriebenen Krankheitsbilder der Aspergillusbronchitis sowie ein Asthma
bronchiale (Typ-I-Reaktion) und/oder eine exogen-allergische Alveolitis (Typ-ILI-
Reaktion) mit Loffler-Syndrom (s. auch 9.2.1.2).

Im Gegensatz zu den anderen Aspergillusinfekten ist die Aspergilluspneumonie
mit Sepsis meist ein finales Geschehen.

Klinik: Bei den schwerstkranken Patienten werden uncharakteristische radiologi-
sche Verinderungen der Lunge und der Pleura gefunden. Pathologisch anatomisch
handelt es sich meist um nodulér nekrotisierende Pneumonien und Infarktpneumo-
nien, die durch Verschliisse von kleinen Lungenarterien durch Pilzmyzelien ent-
stehen.

Ein Nachweis im Sputumausstrich erlaubt die VerdachtsiuBerung. Kulturelle
Sicherung im Speziellaboratorium selten positiv. Ein serologischer Prézipitinnach-
weis aus 10 ml Nativblut ist anzustreben. Hauttests sind bei der allergischen Form
positiv, evtl. auch Inhalationsallergentestung im Intervall.

Auf die Besiedelung von Kavernen und priformierten Hohlen durch den
Aspergillus wurde bei der Lungentuberkulose und dem Bronchialkarzinom hinge-
wiesen.

Aspergillom

Das Aspergillom wird meist rontgenologisch erkannt am Sichelschatten und seiner
durch verschiedene Lagerung des Patienten nachweisbaren Beweglichkeit in der
Kaverne sowie an der dazugehorigen rezidivierenden Hamoptoe (Abb. 133a—c).

Therapie: Chirurgische Entfernung, sofern operabel, oder Kavernendrainage mit
Pleurakatheter (s. auch 13.1) mit Amphotericin-B-Installation, Flucytosin oder
Miconazol lokal.

Miconazol, Amphotericin B und Flucytosin in kombinierter systemischer An-
wendung, s. 10.5.9.3.

10.5.9.3 Mukorpneumonie

Etwas seltener als die Aspergilluspneumonie (unter 1%o) wird die Mukorpneu-
monie beobachtet.

Neben radiologisch unspezifischen diffusen bronchopneumonischen Infiltraten
werden bei der Mukormykose der Lunge Infarktkavernen gesehen, die durch den
bevorzugten Befall und nachfolgenden VerschluB von kleinen Arterien auftreten.
Wo trotz hamorrhagischer Diathese Thrombosen auftreten, muf an die Mukormy-
kose gedacht werden.
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Abb. 133a, b. Typischer rontgenologischer Befund (s. Schichtaufnahme a) bei einem Aspergil-
lom im linken Oberlappen bei alter kaverndser Oberlappentuberkulose und rezidivierender
Hémoptoe. ¢ HE-Priparat der Biopsie nach chirurgischer Entfernung
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Abb. 133¢

Die Diagnose wird durch mikroskopischen Direktnachweis des Erregers aus
Sputum und Lungenbiopsie sowie durch immunserologische Untersuchungen gesi-
chert.

Therapie: Die Therapie der Wahl besteht in der systemischen Verabreichung von
Amphotericin B, Flucytosin oder Miconazol.

Amphotericin B: 0,1-1 mg/kg KG pro Tg in aufsteigender Dosis i.v.

Flucytosin: 150 mg/kg KG pro Tagi.v.

Miconazol: 50 mg/kg KG pro Tag per os, kann auch i.v. und als Aerosol gegeben
werden.

Prophylaktische antimykotische Behandlung

Idealerweise sollten Infektionen mit Pilzen bei vorgeschadigten Patienten verhiitet
werden. Leider muB eine prophylaktische Therapie heute noch abgelehnt werden,
da uns keine harmlosen pilzwirksamen Substanzen zur Verfiigung stehen. Ampho-
tericin B und Miconazol sind mit wesentlichen Nebenerscheinungen behaftet, und
Flucytosin fithrt zu Resistenzbildung.

10.5.9.4 Kokzidioidomykose

Erstinfektion der Lunge durch Coccidioides immitis. Man unterscheidet:

1. Lungenkokzidioidomykose. Oft symptomlos oder wie bei ,,Grippe* verlaufend,
evtl. mit Erythema nodosum. Diagnose: Hauttests, KBR.

2. Progredient granulomatdse Form. Lunge, Haut, Knochen und ZNS sind haupt-
sichlich betroffen, ahnlich Tuberkulose verkalkend oder ulzerierend.

3. Kavernose Lungenkokzidioidomykose mit Himoptoe, Bronchiektasenbildung;
Abszesse mit Pleuritis und Pneumothoraxbildung.



388 10. Lungenparenchymkrankheiten

10.5.9.5 Histoplasmosis capsulatum

Als akute Form kann eine Viruspneumonie, als chronische Form eine Toxoplas-
mose vorgetiduscht werden. Bei chronischen Formen kommt es zu Einschmelzungs-
herden wie bei Tbc oft mit Hepatosplenomegalie. Auch Kalkherde werden beob-
achtet, wodurch diese besonders in Amerika beobachtete Krankheit mit der Tbc
verwechselt werden kann. In den meisten Fillen verlduft die Krankheit subklinisch,
ansteigende KBR-Werte geben Hinweise. Der Hauttest ist sinnlos, da er positive
Komplementbindungsreaktionen auslost und oft falsch-positive Anzeigen gibt. Im
Zweifelsfall wird man eine transbronchiale Lungenbiopsie durchfiihren und den
Pilz in Makrophagen und im Gewebe nachweisen. Auch die Zunge kann befallen
sein, wobei sich die Differentialdiagnose zum Zungenkarzinom stellt.

Wichtig ist der anamnestische Hinweis auf einen Aufenthalt in entsprechenden
Endemiegebieten.

10.5.9.6 Blastomykosen

Nordamerikanische
Primédr exogene, durch Blastomyces-dermatides-Inhalation verursachte Herdbil-
dung in der Lunge. Sekundir langsame Generalisation in andere Organe (Haut!).

Therapie: Rifampicin, Amphotericin B und andere Fungostatika i.v.

Siidamerikanische

Chronisch fortschreitende granulomatése meist aerogen itber Mund, Nase, Rachen,
regionale LK bis zur himatogenen Aussaat mit Tbec-verddchtigem Thoraxrontgen-
bild sich manifestierend¢ Blastomyces-brasiliensis-Infektion (Paracoccidiosis brasi-
liensts).

Therapie: Amphotericin B; Sulfonamide 1-3 Jahre lang!
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10.5.10 Protozoenpneumonie

10.5.10.1 Pneumocystis carinii

Die Infektion mit Pneumocystis carinii fihrt zu histologisch charakteristischen,
intraalveoldr liegenden Parasitenkolonien. Dyspnoe, Tachypnoe, Fieber, Husten
und Zyanose sind klinische Manifestationszeichen. Rontgenologisch bilateral
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Abb. 134, HE-Priparat einer Pneumocystis-
carinii-Pneumonie, die durch transbronchiale
bronchoskopische Gewebsentnahme diagno-
stiziert wurde

gleichformig ausgedehnte Verschattungen. Dieser Erreger kann auch zum Bild
einer schleichenden, afebril verlaufenden Pneumonie fiihren. Sie ist insbesondere
bei schwerstkranken erwachsenen Patienten, mit Immunsuppressiva Behandelten
oder Frithgeborenen zu beobachten. Die Diagnose wird durch bronchoskopische
Biirstung und Biopsie aus dem Bereich der flauen rontgenologischen Infiltrate
gestellt (Abb. 134).

Synonyme: Plasmazellulire, interstitielle, parasitire Pneumonie.

Diagnose: KBR; Feinnadelaspirat etc. auf Objekttrager trocknen lassen und Silber-
farbung.

Therapie: Pentamidine 4 mg/kg KG im. oder 4-6 g Co-trimoxazol téglich. Viel-
leicht handelt es sich bei dem Erreger auch um einen Pilz, da auch ein gewisses
Ansprechen auf Antimykotika gezeigt wurde (Daktar, Ancotil) und auf Trimeto-
prim-Sulfamethaxol.

10.5.10.2 Lungentoxoplasmose

Entziindung des Lungengewebes als Teil einer disseminierten Infektion (Myokar-
ditis, Hepatitis) durch Toxoplasma gondii, bisher nur bei konnataler Toxoplasmose
beobachtet. Serologische Tests (Dye-Test nach Sabin-Feldman, Hidmagglutina-
tions- und Immunfluoreszenztest) sind dhnlich wie der Tuberkulintest lediglich fiir
epidemiologische Durchseuchungsbeurteilungen aussagekréftig und nicht fur das
Vorliegen einer aktiven Infektion.
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Therapie: Pyrimethamin (Daraprim) 3 X 40 mg tiglich, cave Schwangerschaft! Fol-
sdureantagonist. 5 mg/Tag Folsdure substituieren. Kinder 36,25 mg/kg KG am
Tag.

10.5.10.3 Malariapneumonie

Malariaplasmodien kénnen hdmatogen den Respirationstrakt erreichen und evtl.
im Sputum nachgewiesen werden (iiblicherweise im Nativbluttropfen). Der Himo-
globinzerfall fithrt zu einem Verlust an O,-Transportkapazitit und damit zur arte-
riellen Hypoxie, evtl. anfinglich ohne arterielle O,-Partialdruckerniedrigung, da
die Lunge noch normal Gas austauscht. Pneumonische Lungeninfiltrate sind bei
Malaria meist Sekundirinfekte und keine Plasmodienpneumonie, auch Schocklun-
gen (ARDS-Syndrome) wurden beschrieben.

Therapie: Wie Malaria bzw. Sekundirkeimtherapie mit Chloroquin 600 mg, nach
6 h 300 mg, in den 3 folgenden Tagen 300 mg p.o. Kinder 5 mg/kg KG p.o.

0O,-Gabe, evtl. Frischblut, um O,-Transportkapazitit zu erhohen. Bei i.v.-The-
rapie Schockgefahr. Bei chloroquinresistentem Plasmodium falciparum Sulfadoxin
und Pyrimethamin 7,5 ml i.m. oder i.v. alle 12 h, tdgliche Blutbildkontrollen.

10.5.10.4 Amébenpneumonie

Auch hier ist die im Rahmen der Amobenruhr beobachtete Pneumonie meist ein
Sekundirinfekt, evtl. durch himatogene Metastasierung oder Durchwanderung von
Leberabszessen entstehend.

Diagnose: Amdbennachweis im Sputum.

Therapie: Meist antibiotikaresistent, sonst Chloroquin und Oxytetracyclin 1,5 mg/kg
K G 3mal téglich per os.
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10.5.11 Helmintheninfiltrate

Helminthen durchwandern meist im Larvenstadium die Lunge und verursachen
dort eine infektidse Entziindung mit Sputum- und Bluteosinophilie. Beim Anschluf3
ans Bronchialsystem werden die Larven evtl. ausgehustet oder erneut verschluckt,
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womit der enterohdmatopulmogene Zyklus meist abgeschlossen ist. Der Lungen-
parenchymbefall kann als fliichtiges (2—4 Wochen nachweisbar) pneumonisches In-
filtrat imponieren. Beim Echinococcus cysticus handelt es sich meist um eine
tumordse, evtl. mit Spiegelbildung nachweisbare Verschattung. Bei der Spontan-
perforation oder Punktion freiwerdende bioaktive Stoffe (Histamin) kdnnen akut
Fieber (Schock) und Dyspnoe mit Husten auslosen und so das klinische Bild einer
Pneumonie ergeben.

10.5.11.1 Ascaris lumbricoides

Fliichtiges Lungeninfiltrat mit Blut und evtl. Sputumeosinophilie sowie enteralem
Wurmnachweis mit Klebefolie (Stuhl, ,,Afterjucken* 2 Monate nach Infiltrat!) und
entsprechend diagnostischem Hauttest bzw. Antikérpernachweis. Andere Organ-
manifestationen durch die Larvenstadien sind selten. Siehe auch allergische Vasku-
litiden und Loffler-Syndrom Kapitel 10.3.4.2. Nur das durch Wurmlarven (Aska-
riden) verursachte eosinophile Lungeninfiltrat sollte als Loffler-Infiltrat bezeichnet
werden.

Therapie: Piperazin oral, 1-2 Monate lang 150 mg/kg KG morgens 1mal wochent-
lich oder Vermox an 3 aufeinanderfolgenden Tagen mogens und abends 1 Tablette.
Auch Haustiere behandeln.

10.5.11.2 Echinokokken

Der Echinococcus granulosus (cysticus= unilocularis =hydatoides) und alveolaris
(multilocularis) sind auch in unseren Breitengraden immer noch relativ hdufig. Der
Mensch nimmt als Zwischenwirt (ebenso wie die Huftiere) oral die Eier des
Echinococcus granulosus auf, vor allem in mediterranen Léndern mit intensiver
Schafhaltung. Der Echinococcus alveolaris ist vorwiegend im Alpengebiet hei-
misch, der E. granulosus (cysticus) kommt weltweit vor. Die Larven durchbrechen
die Darmwand und dringen iiber den Pfortaderkreislaufin die Leber ein oder gelan-
gen weiter in den Lungenkreislauf sowie den Korperkreislauf (Gehirn) und bilden
dort Zysten (Szintigraphie und Computertomographie). Infektionszyklus s. Abb. 135.

Diese koénnen spontan rupturieren und durch Histaminfreisetzung Dyspnoe,
Tachypnoe und Tachykardie sowie ,,Flash-Symptome* hervorrufen. Lungenzysten
mit feinen spiraligen rontgenologischen Zeichnungen und wenig Gewebsreaktion
sollten an eine Hydatoidesinfektion denken lassen.

Der Alveolaris wichst mehr per continuitatem aus der Leber in die Lunge ein
und kann z.B. zu einer bronchobilidren Fistel oder subphrenischen Abszessen fith-
ren. Beim Hydatoides haben wir auch schon Lungenembolien durch Abrif ping-
pongballgroBer Zysten aus dem rechten Herzen geschen. Bei Verdacht auf Echino-
kokkusinfekt soll serologisch und durch Intrakutantestung die Atiologie geklart
werden, da diagnostische Punktionen (Leber, Lunge) eine akute Schocksymptoma-
tik auslosen konnen (Typ-1-Reaktion).
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A Endwirte: Hund
| und andere Caniden

-':,"-1 (Hundebandwurm)

Zwischenwirte: ({4
Schaf, Rind, Pferd
und andere Huftiere

Chirurgische- \|
u. Chemotherapie | f| /

Abb. 135. Echinococcus granularis. Der mit Hilfe seiner 4 Saugnipfe und Hakenkrénze tief in
den Diinndarmkrypten des Hundes sitzende Wurm gibt mit seinem Kot die Eier ins Freie ab.
Die Infektion des Menschen erfolgt direkt durch Hundekontakt oder durch kontaminierte
Feldprodukte. Nach Andauung der Embryonalschale wird die hexacanthe Onkosphiare (Ha-
kenlarve) im Duodenum des Zwischenwirts (Schaf) oder des Menschen freigesetzt. Anschlie-
Bend gelangt sie unter Zuriicklassung des Hakenkranzes in das Kapillarnetz der Mukosa und
erreicht iber das Pfortadersystem die Leber. Selten wird dieses Ziel auch lymphogen erreicht.
Kommt es in diesem ersten Filter zur Arretierung, so wandelt sich die Larve in die Zyste (Fin-
ne) um. Von dort kommt es zur himatogenen Aussaat z. B. in die Lunge (2. Kapillarnetz). Die
Infektionskette schlieBt sich, wenn der Endwirt (Hund) finnenhaltiges Fleisch frit. Es ist
falsch, den Menschen als Zwischenwirt zu bezeichnen, denn fiir die Entwicklung des Hunde-
bandwurms bedeutet der Mensch eine Sackgasse. Die Entwicklung bleibt im Finnenstadium
stehen, da normalerweise menschliches Fleisch von den Endwirten (Caniden) nicht gefressen
wird

Die Organlokalisation von Echinococcus granulosus (modifiziert nach Drols-
hammer et al. 1973):

Leber 62 %
Lunge 20 %
Milz 6 %
Haut, Muskulatur 3%
Niere 2 %
Peritoneum 1,5%
Andere Organe 5,5%

Diagnose: Serum-KBR (Weinberg) 60% positiv, Hauttests (Casoni) 80% positiv
(Typ-I-Reaktion), wie Mendel-Mantoux gespritzt; nach 12-24 h positiv, Eosino-

«
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philie, IgE erhoht! Hamagglutinations- und Immunfluoreszenztests in iiber 90%
positiv; selten Nachweis der typischen Skolizes im Sputum bei spontaner Ruptur
einer Zyste mit Abhusten.

Therapie: Chirurgische Exzision, soweit moglich, sonst Mebendazol (Vermox) 2 X
tiglich, zweifelhafter Erfolg! Hunde mit Acrolein therapieren! Andere Mittel sind
weniger erfolgreich.

Prognose: Auf lange Sicht meist infaust, besonders bei multiplem Organbefall.
Durch die medikamentdse Therapie kann lediglich eine Progredienz der Larven-
aussaat verhindert werden.

10.5.11.3 Paragonimiase

Helminthose der Lunge, verursacht durch Trematoden der Gattung Paragonismus.
Vorwiegend in Westafrika und Stidamerika vorkommend, Mensch und Tier sind
Parasitenreservoir. Die Larve befillt Schnecken, die Zerkarie Muskel und Einge-
weide von Krebsen, iiber welche der Mensch den Erreger aufnimmt. Die Larve
bevorzugt die Lunge. Klinisch beobachtet man die Trias: hochgradige Eosino-
philie, Himoptoe und Dyspnoe. Lungenabszesse und sekundire Bronchiektasen
kommen vor.

10.5.11.4 Schistosomiasis

S. mansoni und japonicum kénnen nicht nur durch die eierinduzierten Granulome
zur portalen sondern auch pulmonalen Hypertonie fithren. Tod an Osophagus-
varizenblutung ist allerdings hdufiger als an Cor pulmonale.
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