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I. Die Thoraxerkrankungen des Neugeborenen 

Von 

H.C. OPPERMANN 

Mit 29 Abbildungen 

A. Einleitung 

I. Physiologische Vorbemerkungen 

Das Neugeborene muB mit dem Moment der Geburt sehr abrupt Atmung und andere 
Vitalfunktionen selbsttatig iibernehmen. Hierbei kommt es innerhalb kiirzester Zeit zu dra
matischen Veranderungen in den Lungen, am Herzen und vor allem in der pulmonalen 
Strombahn. 

Wahrend die Entwicklung des Tracheo-Bronchialsystems bereits am Ende der 16. Gesta
tionswoche vollstandig abgeschlossen ist (REID 1977) sind die Alveolen bei Geburt noch 
nicht total ausgereift. Bei einem reifen Neugeborenen sind etwa 20 Mio primitive Alveolar
sackchen ausgebildet, die bereits mit rei fern Alveolarepithel ausgekleidet sind (BOYDEN 1965; 
DA VIES U. REID 1970). Bis zur vollstandigen Entfaltung dieser Alvolarsackchen verge hen 
in der Regel nach der Geburt einige Stunden, obwohl bereits die ersten Atemziige des Neuge
borenen sehr intensiv sind (BERDON u. BAKER 1966; FA WCITT et al. 1960; GROSSMANN et al. 
1970; KARLBERG et al. 1962). In ihrer reifen, d.h. endgiiltigen Form entwickeln sich die 
Alveolen erst in der 5. Lebenswoche in der peripheren Endstrecke der Bronchioli respiratorii 
(BOYDEN 1965). 

Die Lungen des rei fen Neugeborenen enthalten bei Geburt noch residuale fetale Lungen
fliissigkeit. Bei einem normalen Geburtsvorgang kann beim Durchtritt durch den Geburtska
nal ein transpulmonaler Druck bis zu 100 cm H 2 0 erzeugt werden. Dadurch werden etwa 
20--30 ml fetale Lungenfliissigkeit aus den Lungen exprimiert und iiber die Trachea und 
den Mund entleert. Neugeborene, die per Sectio caesarea geboren werden, haben daher 
post partum wesentlich mehr residuale fetale Lungenfliissigkeit (KARLBERG 1960; KARLBERG 
et al. 1962; SAUNDERS U. MILNER 1978). Der iiberwiegende Anteil fetaler Lungenfliissigkeit 
wird iiber das Lungeninterstitium in die LymphgefaBe abgeleitet und dann iiber die Kapilla
ren oder iiber die systemischen Venen in den Kreislauf drainiert (KARLBERG et al. 1962; 
SCARPELLI et al. 1975). TierexperimentelllieB sich eine signifikante Zunahme des pulmonalen 
Lymphflusses in den ersten 6 Lebensstunden nachweisen (HUMPHREYS et al. 1967). Auch 
konnte eine Erhohung des Leitungsvermogens des pulmonalen Epithels bewiesen werden. 

Dieser Mechanismus wird als Adaptation zur Absorption fetaler Lungenfliissigkeit ange
sehen (AHERNE u. DAWKINS 1964; GOLDMAN U. SCARPELLI 1981; STRANG 1977). 

Die Entwicklung der Lungenarterien und -venen nimmt im pra- und im intraazinaren 
Abschnitt einen unterschiedlichen Verlauf. Die praazinaren Lungenarterien und -venen rei fen 
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gleichzeitig mit dem Bronchialbaum aus. Dagegen entwickeln sich die intraazinären Gefäßab
schnitte überwiegend erst postnatal (REID 1977). -

In dem pulmonalen Gefäßbett des Neugeborenen spielen sich besonders dramatische 
Veränderungen ab. Vor allem die muskularisierten präazinären Lungengefäße mit einem 
Durchmesser von weniger als 250 ~m erfahren gewaltige Strukturveränderungen. Hierbei 
kommt es bis zum 3. Lebenstag vornehmlich in diesen Gefäßabschnitten zu einer starken 
Reduktion der Gefäßmuskulatur und dadurch zu einer erheblichen Zunahme der Gefäßlu
mina. Dieser aktive Remodellierungsprozeß im Lungengefäßbett des Neugeborenen führt 
zu einer Senkung des pulmonalen Gefäßwiderstandes und gewährleistet so die Adaptation 
an das extrauterine Leben (HISLOP u. REID 1973; REID 1977). 

Die genannten Vorgänge bestimmen die röntgenmorphologisch erfaßbare Lungenstruktur 
des Neugeborenen. Die Lungentransparenz hängt somit ab von dem Ausprägungsgrad der 
Ventilation der primitiven Alveolarsäckchen, dem Ausmaß der Resorption fetaler Lungenflüs
sigkeit und den Veränderungen der pulmonalen Strombahn. Im Normalfall schreitet die 
Lungenaufhellung postnatal in zentripetaler Richtung kontinuierlich fort, sie beginnt immer 
in den Überlappen (AHERNE u. DAWKINS 1964; GOLD MAN u. SCARPELLI 1981; HUMPHREYS 
et al. 1967; STRANG 1977). 

11. Normaler Neugeborenenthorax 

Der Neugeborenenthorax hat im Gegensatz zur ellipsoiden Form des Erwachsenenthorax 
nahezu eine Kreisform, da die Differenz zwischen sagittalem und transversalem Thoraxdurch
messer wesentlich kleiner ist als im Erwachsenenalter. Der Mittelwert für den sagittalen 
Thoraxdurchmesser in Höhe der 7. bis 8. Rippe beträgt für Mädchen 8,4 und Knaben 
8,7 cm, der Transversaldurchmesser 10,6 cm, bzw. 10,9 cm (ZSEBÖK 1958). 

Ganz wesentlich wird die Thoraxform durch den Zwerchfellrippenwinkel beeinflußt, seine 
Größe ist interindividuell sehr unterschiedlich; meist beträgt der Wert des Winkels weniger 
als 90°. Die Rippen des Neugeborenen sind noch überwiegend knorpelig und dementspre
chend sehr biegsam, bzw. leicht verformbar. Der Verlauf der Rippen ist im Neugeborenenalter 
weitgehend horizontal (ÜPPERMANN et al. 1982; S. 5; ZSEBÖK 1958) (Abb. 1 a, b). 

Die Weichteile des Neugeborenenthorax sind ausgesprochen locker und daher leicht ver
schieblich. Dadurch bedingt kann es beim Anpressen des Neugeborenen an die Filmkassette 
infolge von Hautfaltenverschiebungen zu Pseudobefunden kommen. Hierbei kann u.a. ein 
Pneumothorax vorgetäuscht werden. Umschriebene Weichteil schwellungen im Thoraxwand
bereich sind besonders beachtenswert, da diese oft den ersten Hinweis auf einen entzündlichen 
oder tumorösen Prozeß am Thoraxskelett darstellen (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 5). 

Das Mediastinum des Neugeborenen ist normalerweise sehr breit. In Hilushöhe entspricht 
die Mittelschattenbreite etwa der Hälfte des Thoraxtransversaldurchmessers, bei Erwachse
nen ist die Relation zwischen Mittelschatten und Thoraxtransversaldurchmesser in Hilushöhe 
etwa 1: 3 (ZSEBÖK 1958). 

Die Mediastinalgrenzen sind - bedingt durch die Thymusüberlagerung - im oberen Anteil 
meist schlecht erkennbar. In Längsrichtung des Mediastinum erkennt man rechtsseitig -
parallel zur Wirbelsäule und etwas nach rechts ausladend - in gut exponierten Thoraxaufnah
men eine Verdichtungslinie, die in Höhe der Sternoklavikulargelenke beginnt und bis unter 
das Zwerchfell hin zu verfolgen ist. Diese Struktur entspricht der pleuro-mediastinalen 
Umschlagsfalte, die bei ausgeprägter Luftfüllung des Ösophagus auch linksseitig abgrenzbar 
ist (PATRIQUIN et al. 1976). 
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Abb. 1 a, b. Zwei Tage altes Neugeborenes. Normales Thoraxskelett mit horizontalem Rippenverlauf. Mittel
ständiges, normal großes und unauffällig konfiguriertes Herz. Regelrechte Perihilär- und Lungengefäßzeich

nung. Seitengleiche, gute Belüftung der Lungen 

Die Trachea des Neugeborenen hat noch ein instabiles Knorpelgerüst und ist nur locker 
im Mediastinum fixiert. Hierdurch bedingt ist die Weite des Tracheakalibers in In- und 
Exspiration sehr unterschiedlich, zusätzlich ändert sich der Tracheaverlauf mit der jeweiligen 
Atemphase. In der Sagittalebene weist die Trachea eine geringe Abweichung nach rechts 
durch die normalerweise links verlaufende Aorta descendens auf. In der Transversalebene 
zeigt die Trachea beim Eintritt in den Intrathorakalraum eine geringe Ausbuckelung nach 
ventral, welche während der Exspiration besonders deutlich wird. 

Gelegentlich sieht man in Höhe des Manubrium sterni eine umschriebene Tracheaimpres
sion von ventral, die entweder durch eine Arteria lusoria oder durch eine anormale linksseitige 
Arteria carotis communis bedingt ist. Nur in Ausnahmefällen verursacht diese gefäß bedingte 
Tracheaimpression eine klinische Symptomatik (BERDON u. BAKER 1966; SWISCHUK 1971; 
SWISCHUK u. HAYDEN 1984). 

Die Inspiration führt zu einer Streckung und Dilatation der Trachea, während die Exspira
tion eine Verkürzung der Trachea mit deutlicher Kaliberabnahme nach sich zieht. Diese 
ist in der Transversalebene wesentlich besser sichtbar als in der Sagittalebene. Bei intensivem 
Schreien des Neugeborenen oder Anhalten des Atems kann das Tracheakaliber in Ventro
Dorsal-Richtung um 20-50% variieren (WITTENBORG et al. 1967). 

Der Abstand zwischen Tracheahinterwand und Vorderkante des 6. Halswirbelkörpers 
beträgt im Normalfall nicht mehr als die doppelte Länge des 6. Halswirbelkörpers (ABLOw 
1971). 

Der Thymus besteht meistens aus zwei asymmetrischen Anteilen. Im Normalfall ist der 
Thymus im vorderen oberen Mediastinum, unmittelbar hinter dem Sternum und vor den 
großen Gefäßen, der Trachea und dem Perikard lokalisiert. Dieser Raum wird auch als 
Thymusloge bezeichnet (CAFFEY 1978; SONE et al. 1980). 

Der Thymus zeigt in Größe und Form eine ausgesprochene Variabilität (BARTH et al. 
1976; EBEL 1980; TAUSEND u. STERN 1965). Bei seiten betonter Prominenz eines Thymuslap-

b 
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pens, vornehmlich des rechten und Ausbreitung desselben bis zum kleinen Lappenspalt kann 
der Thymus eine segelartige Form annehmen, die in der Transversalebene noch deutlicher 
wird (KEMP et al. 1948). Nur in Ausnahmefällen breitet sich der Thymus bis in den unteren 
Halsbereich oder bis in das hintere Mediastinum aus (HINDS et al. 1970; KABELKA et al. 
1977; SAADE et al. 1976). 

Der Thymusrand wird häufig durch die vorderen Rippenenden imprimiert, so daß eine 
wellenförmige Thymuskontur resultiert. Dieser Befund ist häufiger auf der linken Seite 
erkennbar (MULVEY 1963; OPPERMANN et al. 1982, S. 5). Oft überlagert der Thymus hauben
artig die Herzsilhouette und täuscht somit eine Kardiomegalie vor. Bei gut exponierten 
Thoraxaufnahmen ist aber der Unterschied zwischen dem transparenteren Thymus und dem 
Herzen deutlich sichtbar (Abb. 2). - Auch ein großer Thymus führt nahezu nie zu einer 
Einengung des Tracheakalibers. Ausnahmen hierzu bilden lediglich Thymome oder 
Thymuszysten, besonders dann, wenn es zu einer Einblutung in dieselben kommt (OPPER
MANN et al. 1982, S. 5; SHACKELFORD u. McALLIsTER 1976; YOUNG 1973). 

Das Herz des Neugeborenen ist im Vergleich zu später relativ rund konfiguriert. Der 
überwiegende Anteil des Herzschattens liegt im linken Hemithorax, d.h. im Normalfall be
steht eine Lävokardie. Die Herzlängsachse hat - bezogen auf den Transversaldurchmesser 
- im Normalfall einen Neigungswinkel von 20° bis höchstens 45° (SCHUMACHER et al. 1978). 

Insgesamt nimmt das Herz somit mehr eine horizontale Lage ein als im späteren Alter. 
Der Herz-Thorax-Quotient beträgt in den ersten 4 Lebenswochen im Mittel 0,55, Werte 
von mehr als 0,62 sind als pathologisch anzusehen (BA WKIN et BA WKIN 1935; EDWARDS 
et al. 1981; TAYBI 1971). Bei einer Herzvergrößerung ist die Zuordnung zu einem der beiden 
Ventrikel in der Neugeborenenperiode nur wenig möglich. Im Normalfall werden auch beim 
Neugeborenen die Herzspitze und der linke untere Herzrand vom linken Ventrikel gebildet. 

Abb. 2. Ein Tag altes Zwillings-Neugeborenes mit normalem Thoraxbefund. Links das Herz überlagernder 
Thymus mit wellenförmiger Kontur 
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Der Hauptanteil des rechten Ventrikels liegt zentral. Die linke obere Herzkontur wird vom 
Ausflußtrakt des rechten Ventrikels und dem Hauptstamm der Arteria pulmonalis gebildet. 
Physiologischerweise besteht beim Neugeborenen eine mäßige Rechtshypertrophie, die sich 
im Thoraxbild durch eine Anhebung der Herzspitze zu erkennen gibt (ULMER 1982; SCHUMA
CHER et al. 1978). 

Die postnatale Adaptation des Lungenkreislaufes an die extrauterinen Verhältnisse unter
liegt ausgeprägten, aber physiologischen Variationen. Dadurch ist die Beurteilung der Lungen
gefäßstruktur besonders in der Neugeborenenperiode erschwert. Zur röntgenmorphologi
schen Analyse und Beurteilung der Lungengefäße hat sich in der Neugeborenenzeit eine 
symmetrische, senkrechte Unterteilung des linken und rechten Hemithorax in jeweils drei 
Flächenabschnitte bewährt (MOES et al. 1978; NADAS u. FYLER 1972; ULMER 1982; SCHUMA
CHER et al. 1978). Die Pulmonalgefäße lassen sich so im Längs- wie im Querschnitt beurteilen. 
Die Lungenarterien stellen sich deutlicher abgrenzbar dar als die Lungenvenen, vor allem 
im Querschnitt sind die Lungenarterien scharf begrenzt. Im Bereich der Lungenbasis sind 
die arteriellen Gefäßquerschnitte normalerweise größer als in der Lungenspitzenregion (MOES 
etal.1978). 

Von den Hili ausgehend verjüngen sich die Lungengefäße zur Peripherie hin harmonisch, 
sie sind im Normalfall im lateralen Flächendrittel des rechten und linken Hemithorax nicht 
mehr nachweisbar. Im hilusnahen Flächendrittellassen sich. die orthograd getroffenen Pulmo
nalarterien gut von den ihnen benachbarten lufthaitigen Bronchialquerschnitten trennen. 

Wenn die Gefäßquerschnitte größer als die ihnen zugeordneten Bronchusquerschnitte 
sind, ihre Zahl vermehrt ist und sie auch im lateralen Flächendrittel nachweisbar sind, liegt 
eine aktive Lungenüberdurchblutung vor. -

Die Interlobärfissur ist bei etwa 30-50% aller Neugeborenen am 1. Lebenstag sichtbar. 
Nach der Resorption fetaler Lungenflüssigkeit, die spätestens 72 h post parturn abgeschlossen 
ist, ist das Interlobium nur noch diskret oder nicht mehr nachweisbar (AVERY et al. 1981, 
S. 284; BEAN et al. 1969; NADELHAFT u. ELLIS 1957; PETERSON u. PENDLETON 1955). 

Das Zwerchfell liegt beim Neugeborenen in mittlerer Inspirationslage in Höhe des dorsa
len Rippenanteils der 8. bis 9. Rippe, bzw. des ventralen Anteils der 6. Rippe. Links wird 
der mediale Anteil des Zwerchfellschenkels vornehmlich vom Herzen überlagert, so daß 
dieser weder im Sagittalbild noch in der Transversalebene abgrenzbar ist. Die Zwerchfell
kuppe liegt vor der Zwerchfellmitte und etwas medial von dieser (ÜPPERMANN et al. 1982, 
S.5). 

B. Lungenerkrankungen des Neugeborenen 

I. Transitorische Tachypnoe 

Diese Neugeborenenerkrankung wurde erstmals 1966 von AVERY et al. als einheitliches 
Krankheitsbild beschrieben. Als Synonyma dieser Erkrankung sind in der Literatur respira
tory distress syndrome Typ 11 (SUNDELL et al. 1971) und die wet lung disease (WESENBERG 
et al. 1971) geläufig. Von einer transitorischen Tachypnoe ist erst dann zu sprechen, wenn 
die normale postpartale Tachypnoe über mehr als 20 Min anhält (WESENBERG 1973). 

Diesem Krankheitsbild liegt eine verzögerte Resorption fetaler Lungenflüssigkeit über 
das venöse System und das Lymphgefäßsystem zugrunde; zusätzlich wird eine Beeinträchti
gung der Lungencompliance durch überfüllte Lymphgefäße vermutet. Möglicherweise spielt 
auch eine Hypoproteinämie eine pathogenetische Rolle bei diesem Krankheitsgeschehen 
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a 
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Abb. 3. a 4 h altes Neugeborenes nach Sektio mit transitorischer Tachypnoe. Schleierige Eintrübung bei der 
Lungen, die erheblich überbläht sind. Grobstreifige Verdichtungen perihilär, rechts betont. Normal großes 
Herz. Hautfaltenüberlagerung der rechten Lunge. b Nach 14 h hat sich die fetale Lungenflüssigkeit vollständig 

resorbiert 

(AVERY et al. 1966; AVERY et al. 1981, S. 312; FLETCHER et al. 1970). Neuere echokardiogra
phische Untersuchungen lassen vermuten, daß ein passageres Linksherzversagen mitverant
wortlich ist für die Entwicklung dieses Krankheitsbildes (HALLIDA Y et al. 1981). 

Die transitorische Tachypnoe tritt bevorzugt bei Frühgeborenen und per Sectio caesarea 
geborenen Kindern auf, bei letzteren, weil bei ihnen das Exprimieren der fetalen Lungenflüs
sigkeit beim Durchtritt durch den Geburtskanal entfällt (MILNER et al. 1978; OPPERMANN 
et al. 1982, S.47; RIMMER U. FAWCITT 1982). Typisch für dieses Krankheitsbild ist sein 
flüchtiger Charakter und die gute Korrelation zwischen klinischer und radiologischer Sym
ptomatik (AVERY et al. 1981, S. 312; SWISCHUK 1970). 
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Röntgenologisch findet sich eine grobretikuläre, meistens symmetrische Zeichnungsver
mehrung in der Perihilärregion, die das Korrelat interstitieller Flüssigkeitsansammlung dar
stellt. Im Einzelfall können auch umschriebene Flüssigkeitsansammlungen in Form grobflek
kiger Eintrübungen nachweisbar sein, die allein röntgenmorphologisch nicht von pneumoni
schen Infiltrationen zu unterscheiden sind. Die Lungen sind - im Gegensatz zum idiopathi
schen Atemnotsyndrom - immer überbläht (AVERY et al. 1966; KUHN et al. 1969; OPPER
MANN et al. 1982, S. 47; PONHOLD 1981; SWISCHUK 1970). 

Kleine Pleuraergüsse und/oder intraseptale Flüssigkeitsansammlungen sind häufig, aber 
nicht pathognomonisch, sie werden auch bei gesunden Neugeborenen in einer Frequenz 
bis zu 50% beobachtet (BEAN et al. 1969; HARRIS 1981; NADELHAFT u. ELLIS 1957) (Abb. 3a, 
b). Im Ausnahmefall kann eine umschriebene Ansammlung fetaler Lungenflüssigkeit wie 
ein weichteildichter Tumor imponieren, der dann aber mit zunehmender Resorption innerhalb 
von 48-72 h "zusammenschmilzt" (SWISCHUK et al. 1981). Die Differentialdiagnose der tran
sitorischen Tachypnoe umfaßt das Atemnotsyndrom Stadium I, eine perinatale Pneumonie, 
einen persistierenden Ductus arteriosus Botalli, eine neonatale Plethora, ein Vitium cordis 
(in erster Linie ein hypoplastisches Linksherz-Syndrom und eine Lungenvenenfehlmündung 
Typ III) und die sehr selten vorkommende kongenitale pulmonale Lymphangiektasie (OPPER
MANN et al. 1982, S. 47; SAIGAL et al. 1977; WESENBERG et al. 1977). 

11. Atemnotsyndrom 
(Hyaline membrane disease - Surfactantmangel) 

Das Atemnotsyndrom ist eine pulmonale Erkrankung nahezu ausschließlich des Frühge
borenen, seltener kommt sie auch bei Neugeborenen diabetischer Mütter und bei Kindern, 
die durch Sectio caesarea geboren werden, vor (OPPERMANN et al. 1982, S.48; KÖTELES 
1982, S. 53). 

Ursache dieser Lungenerkrankung ist eine funktionelle Unreife der Lungen, die mit der 
Entwicklung hyaliner Membranen einhergeht (BLYSTAD et al. 1961; BOMSEL et al. 1951; 
WOHLFELD 1965; WOLFSON et al. 1969). Infolge der Lungenunreife ist die Enzymreifung 
in den Alveolardeckzellen Typ II noch unvollständig. Daraus resultiert eine verminderte 
Phospholipidsynthese, die einen Surfactantmangel zur Folge hat. Im Normalfell senkt der 
pulmonale Surfactant die Oberflächenspannung an der Luft-Wasser-Grenzschicht der Alveo
len und wirkt somit einem exspiratorischem Alveolarkollaps entgegen (A VERY U. CLEMENS 
1963; HowATT et al. 1965; OBLADEN 1979; REYNOLDS 1970; RUDoLPH u. SMITH 1960). Man
gel an Surfactant oder sein Fehlen führt zu einer verminderten Alveolarstabilität mit Neigung 
zum Alveolarkollaps. Auf diese Weise entwickeln sich beim Atemnotsyndrom diffuse Mikro
atelektasen (Alveolaratelektasen), die einen normalen Gasaustausch in den Lungen weitge
hend verhindern (REYNOLDS 1968; STRANG 1963; TAYLOR u. ABRAMS 1966). 

Somit ist das histomorphologische Bild des Atemnotsyndroms charakterisiert durch dif
fuse Alveolaratelektasen, belüftete Ductuli alveolares und mit Fibrinbelegen (hyaline Mem
branen) gefüllten Bronchioli terminales (Abb. 4e). Hyaline Membranen können aber auch 
im Rahmen einer Mekoniumaspiration, einer perinatalen Pneumonie und bei einer broncho
pulmonalen Dysplasie nachgewiesen werden (BAUMANN u. NADELHAFT 1958; ELLIs U. NADEL
HAFT 1957; GREGG U. BERNSTEIN 1961; GRUENWALD 1958; OPPERMANN et al. 1982, S. 52; 
SINGLETON 1967) (Abb. 4). 

Röntgenologisch zeigt das Atemnotsyndrom in den meisten Fällen ein charakteristisches 
Bild. Es besteht eine generelle Hypoventilation beider Lungen. Neben einer diffusen schleieri
gen Grundeintrübung finden sich klein-granuläre Verdichtungen in diffuser Verteilung; sie 
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a 

b 

Abb. 4. a Frühgeborenes mit Atemnotsyndrom Stadium 1. Diffus schleierige Lungeneintrübung mit retikulo
granulärem Lungenmuster. b Frühgeborenes mit Atemnotsyndrom Stadium II. Schleierige, diffuse Lungenein
trübung; diffus retikulo-granuläres Lungenmuster, ausgeprägtes Aerobronchogramm, welches die Herzgren
zen überschreitet. c Frühgeborenes mit Atemnotsyndrom Stadium III. Ausgeprägte diffuse Lungeneintrübung, 
Unschärfe der Herz- und Zwerchfellgrenzen, besonders rechts. d Frühgeborenes mit Atemnotsyndrom Sta
dium IV. - Beide Lungen sind total verschattet, Herz und Zwerchfell sind nicht mehr gegeneinander abgrenz-

bar (Sog. "weiße Lunge") 

stellen das Korrelat ausgedehnter alveolärer Atelektasen dar. Weiter kennzeichnend für das 
Atemnotsyndrom ist ein positives Ärobronchogramm, das die Herzgrenzen überschreitet 
und weit bis in die Peripherie hin zu verfolgen ist. Dieses entspricht den belüfteten Bronchioli 
terminales und Ductuli alveolares. Das Verhältnis der Alveolarbelüftung zum Luftgehalt 
der terminalen Luftwege bestimmt das Ausmaß der röntgenmorphologischen nachweisbaren 
Veränderungen. Zwischen röntgenologisch erfaßbaren Strukturalterationen und klinischer 
Symptomatik besteht in der Regel eine gute Korrelation. 

Die charakteristischen Röntgensymptome des Atemnotsyndroms wurden erstmalig 1953 
von DONALD u. STEINER beschrieben, sie unterschieden drei Schweregrade. 
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Abb.4c,d 

Heute wird das Atemnotsyndrom in Abhängigkeit von dem Ausprägungsgrad der pulmo
nalen Strukturveränderungen in vier Stadien unterteilt (COUCHARD et al. 1974; GIEDION et al. 
1973; TCHOU et al. 1972; WOLFSON et al. 1969). Das Stadium I ist durch eine schleierige 
Lungeneintrübung mit retikulo-granulärer Lungenstruktur gekennzeichnet (Abb. 4a). 

Im Stadium II ist darüberhinaus ein Ärobronchogramm nachweisbar, welches die Herz
grenzen überschreitet (Abb. 4 b). 

Im Stadium III werden Herz- und Zwerchfellkonturen nur noch unscharf gegeneinander 
abgrenzbar (Abb. 4c). Im Stadium IV findet sich eine totale homogene Verschattung beider 
unbelüfteter Lungen. Dieser Schweregrad entspricht der sog. "weißen Lunge" (COUCHARD 

et al. 1974; GIEDION et al. 1973; PETERSON u. PENDLETON 1955; WOLFSON et al. 1969) 
(Abb. 4d). - Die Röntgensymptome des Atemnotsyndroms sind in der Regel in den basalen 
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Abb. 4e, f. e Histologischer Befund beim Atemnotsyndrom (Hyaline Membranen). Im Alter von 22 h verstor
benes Neugeborenes mit ausgeprägtem Atemnotsyndrom. HE x 350. Im zentral gelegenen Alveolargang 
werden die ausgeprägten hyalinen Membranen sichtbar. f Histomorphologischer Befund bei einem im Alter 
von 2 Tagen verstorbenen Neugeborenen mit konnataler Pneumonie und hyalinen Membranen. HE x 350. 
In den Lichtungen der zentral sichtbaren Alveolargängen finden sich neben hyalinen Membranen reichlich 
Granulozytenansammlungen. (Die Abbildungen wurden mir freundlicherweise von Herrn Professor Dr. D. 
HARMS, Direktor der Abtlg. für Paido-Pathologie der Christian-Albrechts-Universität Kiel zur Verfügung 

gestellt) 

Lungenabschnitten besonders ausgeprägt, weil die Reifung der Lungenoberlappen der der 
Unterlappen vorausgeht (ABLOW u. ÜRZALESI 1971; TCHOU et al. 1972). Darüberhinaus kön
nen die Lungenstrukturveränderungen eine seitendifferente Ausprägung haben. Dieser 
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Befund kann aber auch durch eine längerfristige einseitige Lagerung des Patienten vorge
täuscht werden, da die Resorption der fetalen Lungenflüssigkeit auf der abhängigen Seite 
verzögert ist. 

Unter mechanischer Ventilationsbehandlung ändert sich das röntgenmorphologische Bild 
des Atemnotsyndroms. Hierbei wird durch Überdehnung der terminalen Luftwege und 
Alveolen eine Befundbesserung vorgetäuscht, die sich in einer progredienten Lungenautbel
lung äußert. Ferner kann eine erneute Lungeneintrübung nach bereits erfolgter zwischenzeitli
cher Lungenautbellung eintreten. Dieses Symptom ist Ausdruck eines passageren Lungen
ödems. - Das letztere gibt oft - auch ohne gleichzeitige klinische Verdachtsmomente - den 
ersten Hinweis auf das Vorliegen eines persistierenden Ductus arteriosus Botalli, kann sich 
aber auch ohne therapeutische Maßnahmen zurückbilden (RHODES et al. 1975; OPPERMANN 
et al. 1980,1983). Eine totale Lungeneintrübung kann mit Reduktion des Inspirationsdruckes 
während der Heilungsphase des Atemnotsyndroms auftreten. Dieser Befund wird durch eine 
Exposition der Thoraxaufnahme während der Exspirationsphase oft vorgetäuscht (CLEVE
LAND u. TODRES 1981). 

Bei der Differentialdiagnose des Atemnotsyndroms müssen die Schweregrade, bzw. Sta
dien, berücksichtigt werden. Im Stadium I und II sind die wichtigsten Differentialdiagnosen 
transitorische Tachypnoe, die perinatale Pneumonie, insbesondere die B-Streptokokkenpneu
monie mit atemnotsyndromähnlichem Bild und die äußerst seltene kongenitale pulmonale 
Lymphangiektasie. - Beim Atemnotsyndrom Stadium III sind abzugrenzen die Lungenvenen
fehlmündung mit venöser Obstruktion (Typ III vornehmlich), die Pulmonalvenenatresie, 
eine pulmonale Hämorrhagie und das hypoplastische Linksherz-Syndrom. Bei dem Atem
notsyndrom Stadium IV kommen differentialdiagnostisch in Frage eine massive bilaterale 
Lungenblutung, eine bilaterale Lungenagenesie, eine bronchopulmonale Dysplasie im Sta
dium 11 und eine Thoraxaufnahme in maximaler Exspiration. 

1. Persistierender Ductus arteriosus Botalli beim Atemnotsyndrom 

Der persistierende Ductus arteriosus Botalli ist eine häufige und ernsthafte Komplikation 
bei Frühgeborenen mit und ohne Atemnotsyndrom. Die Größe des Links-Rechts-Shuntes 
bestimmt hierbei die hämodynamische Bedeutung des Ductus Botalli (lONES u. PICKERING 
1977; OPPERMANN et al. 1980, 1983; THIBEAULT et al. 1975). Mit dem Persistieren des Ductus 
arteriosus Botalli ist um so eher zu rechnen, je unreifer das Frühgeborene ist. Etwa 77% 
aller Frühgeborenen mit einem Gestationsalter von 28-30 Wochen haben einen persistieren
den Ductus Botalli, die Frequenz sinkt auf etwa 21 % bei Frühgeborenen mit einem Gesta
tionsalter von 34 Wochen (SIASSI et al. 1976). Nach den Untersuchungen von ELLISON et al. 
(1983) in einer amerikanischen muItizentrischen Studie zeigt sich bei etwa 40% aller Frühge
borenen mit einem Geburtsgewicht von weniger als 1500 g ein offener Ductus Botalli. 

Im Normalfall kommt es postnatal mit dem Anstieg des arteriellen Sauerstoffpartialdruk
kes (pa O 2 ) zur Kontraktion der glatten Muskulatur im Ductus arteriosus Botalli. Als Ursa
che des Persistieren dieser Gefäßverbindung zwischen Lungen- und Körperkreislauf wird 
eine hohe Syntheserate von Prostagiandin E2 und Prostagiandin Iz angenommen (COCEANI 
et al. 1980; lONES u. PICKERING 1977; OLLEY u. COCEANI 1981; SEYBERTH 1986; THIBEAULT 
et al. 1975). Die vermehrte Aktivität von Prostagiandin Ez und Prostagiandin Iz ist bei 
etwa 80% aller Frühgeborenen mit Atemnotsyndrom nachweisbar (SEYBERTH 1986). 

Röntgensymptome, die auf einen persistierenden Ductus Botalli hinweisen, sind ein pulmo
nales Ödem, eine pulmonale Plethora und eine Veränderung der Herzgröße, entweder in 
Form einer kontinuierlichen Größenzunahme des Herzens oder einer wechselnden Herzgröße. 
Bei gleichzeitig vorliegendem Atemnotsyndrom ist eine ausbleibende Lungenautbellung nach 
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spätestens 4-5 Tagen oder eine wieder einsetzende Lungeneintrübung verdächtig auf die 
Persistenz eines Ductus arteriosus Botalli (BURNEY et al. 1978; HIGGINS et al. 1977; ÜPPER
MANN et al. 1983; SLOVIS u. SHANKARAN 1980). Der Manifestationszeitpunkt für die pulmo
nale Plethora liegt im Mittel bei etwa 3 Lebenstagen, für die Herzgrößenänderung und 
das pulmonale Ödem bei etwa 4 Tagen. In einer größeren retrospektiven Studie an Frühgebo
renen mit persistierendem Ductus Botalli fanden ÜPPERMANN et al. (1983) in 75% dieser 
Patienten ein pulmonales Ödem, in 78% eine pulmonale Plethora und in 75% eine wechselnde 
Herzgröße (Abb. 5a-c). 

Beim pulmonalen Ödem im Rahmen des persistierenden Ductus Botalli sind differential
diagnostisch abzugrenzen Lungenödeme anderer Genese, die bronchopulmonale Dysplasie 
im Stadium 11, eine Hyperinfusion, ein bilateraler Hydrothorax, eine bilaterale diffuse Pneu
monie und eine massive Lungenblutung. ~ Eine wechselnde Herzgröße oder kontinuierliche 
Größenzunahme muß zudem die Möglichkeit anderer Shunt-Vitien und das Vorliegen einer 
septischen Kardiomegalie berücksichtigen. 

a 

Abb. 5a-c. Frühgeborenes mit Atemnotsyndrom und persistierendem Ductus arteriosus Botalli. a Atem
notsyndrom Stadium I. b Am 8. Lebenstag zunehmende, diffuse Lungeneintrübung und deutliche Herzgrößen
zunahme. Rechts zentral vermehrte Gefäßzeichnung. c Am 13. Lebenstag Rückbildung der diffusen 
Lungeneintrübung, Normalisierung der Herzgröße. In beiden Lungen noch etwas fleckigstreifige Zeichnung 

(Status nach medikamentösem Ductusverschluß) 

2. Ductus Bump 

In der Fetalzeit stellt der Ductus arteriosus Botalli eine physiologische Verbindung zwi
schen dem Hauptstamm der Arteria pulmonalis und dem Aortenbogen dar. Hierbei fließt 
etwa 84% des Blutvolumens aus dem Pulmonalis-Hauptstamm in die Aorta descendens ab, 
während nur etwa 16% in die rechte und linke Pulmonalarterie gelangt (Moss et al. 1963). 

Im Normalfall ist beim reifen Neugeborenen der Ductus arteriosus Botalli bereits inner
halb der ersten 10~15 Lebensstunden post parturn funktionell geschlossen (HEYMANN u. 
RUDoLPH 1972). Sein endgültiger Verschluß ist mit kontinuierlichem Absinken des pulmona
len Gefäßwiderstandes nach etwa 1 Woche erreicht (CRONAN u. ABLOW 1981; HEYMAN u. 
RUDOLPH 1972). 
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Abb. Sb, c 

Bei einigen Neugeborenen bleibt das dilatierte, infundibuläre Segment des Pulmonalis
Hauptstammes und der Ductus arteriosus Botalli als "Ductus Bump" über die ersten 48-72 
Lebensstunden erhalten. Dieser imponiert im ap-Thorax-Bild als linksseitige, umschriebene, 
konvexbogig begrenzte "Mediastinalbeule" in Höhe des Aortenbogens (BERDON et al. 1965; 
CRONAN u. ABLOW 1981; KNAPP 1967) (Abb. 6). 

Der Ductus Bump ist somit als physiologische Normvariante beim Neugeborenen aufzu
fassen. Wenn dieser länger als 72 h post partum nachweisbar ist und eine progrediente Vergrö
ßerung zeigt, ist differentialdiagnostisch ein Ductusaneurysma zu berücksichtigen. Das Duc
tusaneurysma kommt sehr selten vor, es ist aber wegen seiner thromboembolischen Kompli
kation sehr gefürchtet (KERSTAN u. SCHMIDT 1977; KIRKS et al. 1980; RUTISHAUSER et al. 
1977). 
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Abb. 6. Ductus Bump, 16 h altes Neugeborenes mit Ductus Bump. - Linksseitige "Mediastinalbeule" suprahi
lär (Pfeile). Asymmetrischer Thymus. (Für die freundliche Überlassung des Bildes danke ich Herrn Professor 

Dr. E. WILLICH, Heidelberg) 

111. Aspirationssyndrom 

Das Aspirationssyndrom ist nach dem Atemnotsyndrom die häufigste Form der neonata
len Atemstörung. Betroffen hiervon sind im Gegensatz zum Atemnotsyndrom vorwiegend 
reife und übertragene Neugeborene. Wesentliche Ursache für eine fetale Aspiration ist eine 
intra-uterine Hypoxie. Diese führt über eine Vagusstimulation zu einer vermehrten Persistal
tik im Magen-Darm-Kanal und auf diese Weise zu einer vorzeitigen Mekoniumentleerung 
in das Fruchtwasser (BACSIK 1977; DESMOND et al. 1957; Fox et al. 1977; HOFFMAN et al. 
1974; KÖTELES 1982, S. 64; ÜPPERMANN u. WILLE 1977; WESENBERG 1973, S. 119). Durch 
forcierte intra-uterine Atemexkursionen gelangen das Fruchtwasser und/oder Mekonium in 
die Bronchioli terminales und Ductuli alveolares. Das aspirierte Material verstopft die termi
nalen Luftwege und führt zur Entwicklung multipler kleiner Ate1ektasen. Nahezu immer 
besteht ein Ventilmechanismus, der eine mehr oder weniger ausgeprägte, diffuse Lungenüber
blähung nach sich zieht. 

Mit einer Mekoniumpassage in das Fruchtwasser ist in etwa 10-20% aller Geburten 
zu rechnen. Die Häufigkeit der Mekoniumaspiration liegt aber nur bei ca. 0,09% aller Gebur
ten (GOODING u. GREGORY 1971; PETERSON u. PENDLETON 1955). 

Als Folge einer Aspiration kann sich innerhalb von 24--48 h eine chemische Pneumonitis 
entwickeln, darüber hinaus kann sekundär eine Pneumonie entstehen (SCHAFFER u. A VERY 
1977; TYLER et al. 1978). Ausgeprägte Aspirationen sind kompliziert durch Alveolarruptur 
in den aspiratfreien Lungenabschnitten, da diese Areale kompensatorisch überdehnt sind. 
Über ein pulmonales interstitielles Emphysem nach Alveolarruptur entstehen leicht ein Pneu
momediastinum und/oder Pneumothorax. Eine besonders gefürchtete Komplikation einer 
Aspiration ist die Entwicklung einer pulmonalen Hypertonie (Fox et al. 1977; GOODING 
U. GREGORY 1971; PETERSON u. PENDLETON 1955; TAYLOR et al. 1971). 

Die Röntgensymptomato!ogie des Aspirationssyndroms ist abhängig vom Ausprägungs
grad der Aspiration, insbesondere vom Zellgehalt und der Mekoniummenge im Aspirat. 
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Bei nur geringer Fruchtwasseraspiration kann das Thoraxbild normal aussehen (OPPERMANN 
et al. 1982, S 87; WEISENBACH et al. 1982). - Nach massiver Aspiration finden sich meistens 
dichte, grobfleckige, teilweise konfluierende Eintrübungen, die von zystoiden, fokalen 
Emphysembezirken umgeben sind. Generell findet sich eine erhebliche Lungenüberblähung 
(GOODING u. GREGORY 1971; GREGORY et al. 1974; WEISENBACH et al. 1982) (Abb. 7 a-c). 

Aus der zeitlichen Sequenz der Rückbildung der Verschattungsbezirke läßt sich auf den 
Inhalt des Aspirates schließen. Sind die pulmonalen Verdichtungsbezirke bereits wenige Stun
den post partum nicht mehr nachweisbar, ist davon auszugehen, daß die Aspirationsherde 
überwiegend aus Amnionflüssigkeit bestanden. In der Regel bilden sich aspirationsbedingte 
Lungenveränderungen innerhalb von 3 Tagen zurück. Bei sekundärer Infektion der Aspira
tionsherde sind diese aber noch nach mehreren Tagen nachweisbar (A VERY U. FLETCHER 
1974; HOFFMANN et al. 1974; NEUHAUSER u. GRISCOM 1967; WEISENBACH et al. 1982; SWI
SCHUK 1980, S.64). Differentialdiagnostisch ist beim Aspirationssyndrom in erster Linie 
an eine perinatale Pneumonie zu denken. Ferner sind zu berücksichtigen eine Lungenblutung, 
die sehr seltene kongenitale pulmonale Lymphangiektasie und eine Lungenvenenfehlmün
dung mit venöser Obstruktion. 

IV. Perinatale Pneumonien 

Intra-uterin erworbene sowie sub partu und post partum entstandene Lungeninfektionen 
sind unter dem Begriff der perinatalen Pneumonien zusammenzufassen. Die intra-uterinen 
Pneumonien entstehen entweder durch eine dia-placentare Übertragung von Krankheitserre
gern - wie z.B. die Listerienpneumonie und Pneumonie bei Zytomegalieinfektion - oder 
nach Aspiration infizierten Fruchtwassers. 

Unmittelbar unter der Geburt, d.h. bei der Passage durch den Geburtskanal und post 
partum, entwickeln sich die Pneumonien ebenfalls durch Aspiration. Darüberhinaus treten 
sie im Rahmen einer Sepsis auf oder entstehen durch eine Infektion mit Viren, Bakterien, 
Protozoen und Pilzen. Prädisponierende Faktoren für perinatale Pneumonien sind verlängerte 
Wehen, ein vorzeitiger Blasensprung und eine aszendierende Infektion via vagina (BENIRSCH
KE 1960). Im Neugeborenenalter dominieren die bakteriellen Pneumonien gegenüber den 
viralen Infektionen, wenngleich die letzteren nicht ungewöhnlich in dieser Altersgruppe sind. 
Die Symptome bei den unter der Geburt erworbenen perinatalen Pneumonien treten gegen
über den intra-uterinen Pneumonien verzögert auf (AVERY et al. 1981, S. 203; BENIRSCHKE 
1960; CHEESEMAN et al. 1977; CRAMBLETT et al. 1973; HILTON et al. 1984; JOSHI et al. 1973; 
KÖTELES 1982, S.64; KRous et al. 1973; OPPERMANN u. WILLE 1977; OPPERMANN et al. 
1982, S. 80; PHILIP u. LARSON 1973). 

Beim Neugeborenen sind die Abwehrmechanismen physiologischerweise noch nicht voll
ständig ausgereift, zudem besteht ein relatives Überwiegen des Lungeninterstitium gegenüber 
dem Lungenparenchym. Daher reagiert die Neugeborenenlunge auf unterschiedliche Noxen 
überwiegend mit einer Strukturveränderung im Lungeninterstitium. Darüberhinaus disponie
ren die kleinen Bronchiallumina der Neugeborenenlunge zum raschen Kollabieren, so daß 
sich im Rahmen einer bronchopulmonalen Infektion sehr schnell ein obstruktiver Ventilme
chanismus entwickeln kann. Dieser und die kompensatorische Ventilation der nicht - infil
trierten Lungenareale via Kohnsche Poren und Lambertsche Kanäle führt zu einer meistens 
erheblichen Lungenüberblähung (GRISCOM et al. 1978; KÖTELES 1982, S. 64). 

Die Röntgensymptome der perinatalen Pneumonien sind polymorph. - Das Spektrum 
der röntgenmorphologischen Veränderungen einer perinatalen Pneumonie reicht von parahi-
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a 

Abb. 7. a 3 h altes Neugeborenes mit massiver Mekoniumaspiration. Grobfleckige, z.T. konfluierende Verdich
tungsherde, vornehmlich rechts. Schmaler Pleurabegleitsaum rechts. b Das Kontrollbild desselben Patienten 
nach 3 Tagen zeigt einen normalen Thoraxbefund. c 6 h altes Neugeborenes mit anamnestischer Fruchtwasser-

aspiration. Der röntgenologische Thoraxbefund ist normal 

lärer interstitieller Streifenzeichnung über kleinnoduläre Verdichtungen und großfleckige Ein
trübungen bis hin zu einer diffus schleierigen Eintrübung. Im Einzelfall läßt sich auf Grund 
der morphologischen Veränderungen im Röntgenbild allein nicht entscheiden, ob den Ver
änderungen eine virale oder bakterielle Lungeninfektion zugrunde liegt (GRISCOM et al. 1978; 
KÖTELES 1981, S. 64; OPPERMANN et al. 1982, S. 80; SWISCHUK 1980, S. 167). Die wichtigsten 
bakteriellen Pneumonieerreger in der Neonatalperiode sind die nicht - haemolysierenden 
B-Streptokokken, Staphylokokken (Staphylococcus aureus) und Escherichia coli. Als weitere 
Erreger sind Klebsiella aerobacter, Pseudomonas aeruginosa, Streptococcus pneumoniae und 
Hämophilus influcnzae bekannt. Eine heute nur noch untergeordnete Rolle unter den bakte
riellen neonatalen Pneumonien spielt die konnatale Tuberkulose, zumindest innerhalb des 
europäischen Raumes (ABLow et al. 1976; AVERY et al. 1981, S. 203; BALE u. WALKINS 
1978; BAUMGÄRTNER et al. 1980; HAMMERSEN et al. 1977; KUHN u. LEE 1973; LEONIDAS 
et al. 1977; LILIEN et al. 1978; OPPERMANN u. WILLE 1977; OPPERMANN et al. 1982, S. 80; 
POLANSKY et al. 1978; SCHRÖDER u. PAUST 1979; SIEGEL u. MCCRACKEN 1979; SPEER et al. 
1978). 

Virale Pneumonieerreger in der Neonatalperiode sind vor allem Zytomegalieviren, Cox
sackie- und Echo-Viren, aber auch Herpes simplex und Varizellen (CHEESEMAN et al. 1977; 
JOSHI et al. 1973; OPERMANN et al. 1982, S. 80; SWISCHUK 1980, s. 167; WESENBERG 1973, 
S. 71). 

Unter den Pilzinjektionen ist die Candidainfektion besonders gefürchtet. Sie kann zu 
einer fulminanten Pneumonie führen (DIXON u. HOUSTON 1978). 

Seltene Erreger neonataler Pneumonien sind Listerien (Listeria monocytogenes), Pneu
mocystis carinii und Chlamydien (EBEL u. FENDEL 1967; FROMMELL et al. 1979; PEUCKERT 



Perinatale Pneumonien 17 

~ __________________________________ ~ b 

c 

Abb. 7b, C 

et al. 1981; TIPPLE et al. 1979; RADKOWSKI et al. 1981; WILLICH 1967a; ZACH u. RITSCHL 
1982). 

Eine Pneumonie im Rahmen einer konnatalen Lues gilt heute als Rarität. Ihre Rönt
gensymptomatik ist unspezifisch. Richtungsweisend für die Diagnose sind luestypische Ske
lettveränderungen und spezifische immunfluoreszierende Phänomene bei Untersuchung des 
Trachealsekretes (AvERY et al. 1981, s. 203; MACIAS et al. 1974; OPPERMANN u. WILLE 1977; 
WESENBERG 1973, S. 71). Die Lues-Pneumonie wird wegen des Aussehen der Lungen im 
makroskopischen Lungenpräparat infizierter Lungen auch als Pneumonia alba bezeichnet. 
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1. B-Streptokokkenpneumonie 

Die B-Streptokokkenpneumonie ist die häufigste bakterielle Pneumonie in der Neugebore
nenperiode (HAMMERSEN et al. 1977; ÜPPERMANN u. WILLE 1977; Roos et al. 1979; SCHRÖDER 
u. PAUST 1977). 

Das röntgenmorphologische Erscheinungsbild der B-Streptokokkenpneumonie ist ausge
sprochen variabel. In der Regel findet man bei den Frühgeborenen eine andere Röntgensym-

a 

b 

Abb. 8. a 10 haltes Frühgeborenes mit bakteriologisch gesicherter B-Streptokokkenpneumonie. Das Röntgen
bild täuscht ein idiopathisches Atemnotsyndrom mit retikulogranulärem Lungenmuster vor. Beachte die 
Seitendifferenz der Lungenveränderungen. b 8 h altes Neugeborenes mit bakteriologisch gesicherter B-Strepto-

kokkenpneumonie. Grobfleckige, teilweise konfluierende pulmonale Verdichtungen, besonders rechts 
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ptomatologie als bei Neugeborenen. Bei Frühgeborenen kann die B-Streptokokkenpneumonie 
das Röntgenbild eines idiopathischen Atemnotsyndrom im Stadium II und III imitieren. 
Typischerweise finden sich kleinfleckige, bzw. noduläre, pulmonale Eintrübungen, die oft 
mit kleineren Pleuraergußbildungen einhergehen. Die Begleitpleuritis ist aber nicht pathogno
monisch für eine B-Streptokokkenpneumonie (Abb. 8 a). 

Beim reifen Neugeborenen ruft die B-Streptokkenpneumonie meistens grobfleckige, z.T. 
konfluierende Eintrübungen hervor oder sie stellt sich in Form lobärer oder segmentaler 
Infiltrationen mit Überblähung der nicht infiltrierten Lungenbezirke dar. Darüberhinaus 
kann eine Kardiomegalie bestehen, die wahrscheinlich Ausdruck einer toxischen Myokard
schädigung ist (ABLOW et al. 1976; HAMMERSEN et al. 1977; Roos et al. 1979; SCHRÖDER 
u. PAUST 1979; WILLE u. OPPERMANN 1979) (Abb. 8b). ABLOW et al. (1977) unterscheiden 
bei der B-Streptokokken-Pneumonie nach röntgenmorphologischen Kriterien 4 verschiedene 
Typen, bzw. Gruppen von Patienten, die offenbar auch eine unterschiedliche Prognose auf
weisen. Danach gilt als prognostisch ungünstigte Form der Nachweis eines retikulo-granulä
ren Lungenmusters, welches dem idiopathischen Atemnotsyndrom täuschend ähnlich sieht. 
Eine weitere Form ist durch ausgedehnte alveoläre Infiltrationen gekennzeichnet. Die 3. 
Variante zeigt mehrere kleinfleckige Herdbildungen. Als 4. Form geben ABLOW et al. (1974) 
eine Gruppen von Patienten an, bei denen eine bakteriologisch gesicherte B-Streptokokkenp
neumonie besteht, die aber im Röntgenbild einen Normalbefund zeigt oder das Bild einer 
verzögerten Resorption fetaler Lungenflüssigkeit hat. - In seltenen Fällen kann die B-Strepto
kokkenpneumonie einhergehen mit dem verspäteten Auftreten einer kongenitalen Zwerchfell
hernie. Eine Erklärung hierfür ist nicht bekannt (MCCARTEN et al. 1981). 

Die wichtigste Differentialdiagnose zur B-Streptokokkenpneumonie stellen das Atem
notsyndrom im Stadium II bis 111 und die transitorische Tachypnoe dar. Bei mehr umschrie
benen, vornehmlich basal gelegenen Eintrübungen ist an ein Aspirationssyndrom zu denken. 

2. Staphylokokkenpneumonie 

Im Vergleich zur B-Streptokokkenpneumonie ist die Staphylokokkenpneumonie als Ursa
che einer bakteriellen Lungenentzündung im Neugeborenenalter heute wesentlich seltener. 
Diese Pneumonieform ist dennoch gefürchtet, weil sie in der Regel einen fulminanten Verlauf 
nimmt. 

Die Röntgensymptome der Staphylokokkenpneumonie sind gekennzeichnet durch grob
fleckige alveoläre Verdichtungen, welche innerhalb von Stunden konfluieren können (A VERY 
et al. 1981, S. 203; HUXTABLE et al. 1964; KÖTELES 1982, S. 64; MILLER et al. 1947). Die 
interstitielle Lungenzeichnung kann verstärkt sein. Oft besteht gleichzeitig ein Pleuraerguß 
(BOISSET 1972; HIGHMAN 1969). - Die pneumonischen Infiltrationen sind meistens einseitig 
lokalisiert, sekundär kommt es zur kompensatorischen Überblähung der gesunden Lungen
seite. Die Infiltrationen können innerhalb weniger Tage einschmelzen und sich dann in Form 
von intra-parenchymatösen oder subpleuralen zystenähnlichen Gebilden, sog. Pneumatoze
len, darstellen (DUNKEN 1927; MILLER et al. 1947; OPPERMANN et al. 1982, S. 80; SWISCHUK 
1980, S. 167) (Abb. 9). 

Durch Ruptur der Pneumatoze1en können extra-alveoläre Luftansammlungen, wie z.B. 
ein Pneumothorax, entstehen. Andererseits persistieren die Pneumatozelen oft wochenlang, 
zeigen letztendlich aber eine gute Rückbildungstendenz. Auch im Rahmen anderer bakteriel
ler Pneumonien können sich Pneumatozelen entwickeln, sie sind somit keineswegs pathogno
monisch für eine Staphylokokkenpneumonie (BmssET 1972; HIGHMAN 1969; KUHN u. LEE 
1973; SIEGEL u. MCCRACKEN 1979; SWISCHUK 1980; S. 167; WESENBERG 1973). 
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Abb. 9. Wenige Tage altes Neugeborenes mit Staphylokokkenpneumonie. Grobstreifige Infiltrationen retro
kardial bds. Multiple, zystoide Aufhellungszonen in der rechten Lunge und links in Überprojektion mit 

dem Herzen (Pneumatozelen) 

In seltenen Fällen ist die Staphylokokkenpneumonie der Perinatalperiode durch ein Pleu
raempyem kompliziert. Es sollte dann unbedingt nach einer Rippenosteomyelitis gesucht 
werden (AVERY et al. 1981, S. 203; OPPERMANN et al. 1982, S. 80; SIEGEL U. MCCRACKEN 
1979). 

Die Differentialdiagnose der Staphylokokkenpneumonie umfaßt andere bakterielle Pneu
monie, besonders solche, die durch Kolibakterien und Klebsiellen ausgelöst sind. 

3. Chlamydienpneumonie 

Die durch Chlamydia trachomatis hervorgerufene Pneumonie hat in den letzten 10 Jahren 
zunehmend an Bedeutung gewonnen (ARTH et al. 1978; BEEM U. SAXON 1977; FROMMELL 
et al. 1979; ZACH U. RITSCHL 1982). Der Krankheitserreger dieser Pneumonieform ist ein 
intrazellulärer Organismus, der sowohl bakterielle wie auch virale Eigenschaften aufweist 
(BEEM u. SAXON 1977; HOBSON U. REES 1977). 

Die Chlamydienpneumonie unterscheidet sich von den anderen Formen perinataler Pneu
monien durch eine weitgehend charakteristische Trias der klinischen Symptomatik mit Stak
katohusten, Eosinophilie und Afebrilität (HOBSON u. REES 1977; PEUCKERT et al. 1981; STICK
NEY et al. 1978; TIPPLE et al. 1979; ZACH U. RITSCHL 1982). Serologisch läßt sich ein erhöhter 
Serumimmunglobulinspiegel nachweisen (RADKOWSKI et al. 1981). Von OETGEN wird ein 
Zusammenhang zwischen einer Chlamydienpneumonie und dem Wilson-Mikity-Syndrom 
diskutiert. Er fand bei 5 von WILSON und MIKITY 1965 beschriebenen Patienten eine der 
Chlamydienpneumonie ähnliche klinische und röntgenmorphologische Symptomatik (OET
GEN 1979). 

Die Chlamydienpneumonie manifestiert sich bei Kindern vornehmlich in einem Alter 
von 2 Lebenswochen bis zu 6 Monaten (PEUCKERT et al. 1981; RADKOWSKI et al. 1981; 
WOOD 1979). 
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Die Röntgensymptomatologie der Chlamydienpneumonie ist nicht spezifisch. Es finden 
sich vornehmlich interstitielle Lungenveränderungen mit retikulo-nodulären Verdichtungen, 
aber auch Atelektasen und konfluierende Verschattungsbezirke. Nahezu immer sind die 
Lungen erheblich überbläht, eine Begleitpleuritis wird im Rahmen einer Chlamydieninfektion 
nicht beobachtet (PEUCKERT et al. 1981; RADKOWSKI et aI. 1981; TIPPLE et al. 1979; WOOD 
1978; ZACH U. RITSCHL 1982) (Abb. 10). 

Abb. 10. 3 Wochen alter Säugling mit bakteriologisch gesicherter Chlamydienpneumonie. Grobnetzige, zum 
Teil fleckig-konfluierende Verschattungen parahilär beiderseits. Erhebliche, bilaterale Lungenüberblähung 

4. Listerienpneumonie 

Die Infektion mit Listeria monocytogenes ist selten. Sie erfolgt beim Neugeborenen entwe
der dia-plazentar über die Nabelvene oder durch Aspiration infizierter Amnionflüssigkeit. 

Die Röntgensymptomatologie der Listerienpneumonie ist sehr variabel. Nach WILLICH 
(1967) lassen sich drei Grundmuster unterscheiden. Es finden sich 1. bilateral miliariforme 
Lungenverdichtungen, 2. streifig-fleckige Verschattungen (dystelektatisch-bronchopneumoni
sche Form) oder 3. feinstreifige interstitielle Verdichtungen (interstitielle Pneumopathie) 
(MOORE u. BROGDON 1962; OPERMANN u. WILLE 1977; WILLICH 1967b) (Abb. 11). 

In seltenen Fällen kann die Listerienpneumonie röntgenologisch das Bild eines idiopathi
schen Atemnotsyndrom imitieren (OPPERMANN u. WILLE 1977; SWISCHUK 1980, S. 71). Die 
Rückbildung der pneumonischen Lungenveränderungen durch Listerien kann sich über meh
rere Wochen erstrecken (AVERY et al. 1981, S. 203; VISINTINE et al. 1977; WILLICH 1967). 
Differentialdiagnostisch ist die Listerienpneumonie abzugrenzen gegen ein Atemnotsyndrom 
Stadium 11 bis 111, bei diesem findet sich aber nahezu nie eine Hepatomegalie. Weiterhin 
ist zu berücksichtigen eine interstitielle Lungenhämorrhagie und die B-Streptokokkenpneu
mome. 
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a 

b 

Abb. 11. a 2 Tage altes Neugeborenes mit Listerienpneumonie. Noduläre Infiltrate in der rechten Lunge, 
diskrete Infiltrationen links. b 2 Tage altes Neugeborenes mit histologisch gesicherter Listeriosepneumonie. 
In beiden Lungen disseminierte Listeriose-Granulome. (Für die Überlassung des Bildes danke ich Herrn 

Professor Dr. med. E. WILLICH, Heidelberg) 

5. Pneumozystis carinii-Pneumonie (Plasmazellpneumonie ) 

Die durch Pneumozystis carinii - einem Protozoon - hervorgerufene Pneumonie hat 
in der Perinatalzeit heute an Bedeutung verloren und wird nur noch vereinzelt beobachtet. 
Sie betrifft nahezu ausschließlich Frühgeborene und manifestiert sich erst jenseits der ersten 
4 Lebenswochen (CAPITANIO u. KIRKPATRICK 1966; FALKENBACH et al. 1961; KÖTELES 1982; 
ÜPPERMANN et al. 1982, S 84). 

Röntgenologisch finden sich parahilär interstitielle, streifige Infiltrationen mit fehlender 
oder nur schwach ausgeprägter Hiluslymphknotenreaktion. Seltener sind auch noduläre Infil
trate, umgeben von einem Emphysemhof, nachweisbar (EBEL u. FENDEL 1967) (Abb. 12). 

Als Komplikationen dieser Pneumonie können sich ein interstitielles Lungenemphysem, 
ein Pneumomediastinum und/oder Pneumothorax entwickeln (DOPPMAN et al. 1975; EBEL 
u. FENDEL 1967; LUDDY et al. 1977; THOMAS et al. 1966; VESSAL et al. 1974). 
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Darüberhinaus kann die Pneumozystis carinii-Pneumonie durch die sekundäre Entste
hung von Pneumatozelen kompliziert werden (DoPPMAN et al. 1975; EBEL u. FENDEL 1967). 

Die Differentialdiagnose bei der Pneumozystis carinii-Pneumonie muß vornehmlich eine 
neonatale pulmonale Hämorrhagie und ein Atemnotsyndrom Stadium II und III berücksich
tigen. Weiterhin sind virale und bakterielle Pneumonien auszuschließen. 

Abb. 12.4 Monate alter Säugling mit Pneumocystis-Carinii-Pneumonie. Perihilär grobnetzige Zeichnungsver
mehrung, peripher vereinzelt noduläre Verdichtungen mit kleinen Emphysemhöfen. (Für die Überlassung 

des Bildes danke ich Herrn Professor Dr. med. E. WILLICH, Heidelberg) 

Abb. 13. 8 Tage altes Frühgeborenes mit primär idiopathischem Atemnotsyndrom. Bakteriologisch gesicherte 
pulmonale Candidiasis. Subtotale Eintrübung beider Lungen mit konfluierenden Verdichtungen, rechts ausge

prägter als links 
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6. Candida pneumonie 

Die Pneumonie nach Infektion mit Candida albicans ist in der Perinatalperiode selten, 
gilt aber als sehr gefürchtet, da sie einen fulminanten Verlauf nehmen kann (DIXON u. Hous
TON 1978). 

Röntgenologisch sind bei Beginn der Erkrankung grobfleckige alveoläre Infiltrate und 
meistens eine erhebliche Lungenüberblähung nachweisbar. Im weiteren Verlauf können die 
Infiltrate zu großflächigen Verschattungsbezirken konfluieren. Diese Entwicklung geht einher 
mit einer rapiden Befundverschlechterung der klinischen Symptomatik (PA TRIQUIN et al. 
1980) (Abb. 13). 

Differentialdiagnostisch kommen bei der Candidapneumonie alle anderen bakteriellen 
Pneumonien in Frage. 

v. Lungenhämorrhagie 

Die pulmonale Hämorrhagie als Ursache einer neonatalen Atemstörung ist ausgesprochen 
selten. Dagegen ist der mikroskopische Nachweis pulmonaler Blutungen bei verstorbenen 
Neugeborenen - und besonders bei Frühgeborenen - nicht ungewöhnlich (A VERY 1968; 
ESTERLY u. OPPENHEIMER 1966; PARKER et al. 1968). Nach ADAMSON ist eine massive pulmo
nale Blutung in zwei und mehrere Lungenlappen ohne Nachweis anderer pulmonaler Erkran
kungen in etwa 5-20% aller Autopsien von Früh- und Neugeborenen die Todesursache. 
In nahezu 50% dieser Patienten ist auch eine Blutung aus den oberen Luftwegen nachweisbar 
(ADAMSON et al. 1969; AVERY 1968). 

Als ursächliche Faktoren für die Entwicklung einer pulmonalen Hämorrhagie werden 
diskutiert eine perinatale Asphyxie (AHVENAINEN u. CALL 1952; LOHER u. GIEDION 1971; 
ROWE u. AVERY 1966), eine perinatale Gerinnungsstörung (COLE et al. 1973; EAsA 1978; 
HA THA W A Y 1970) oder eine Linksherzinsuffizienz, die der Entwicklung einer pulmonalen 
Blutung Vorschub leisten kann (ADAMSON et al. 1969; ESTERLY u. OPPENHEIMER 1966; ROWE 
u. AVERY 1966). 

Von SHANKLIN u. WOLFSON (1967) wird eine therapeutisch induzierte 02-Zufuhr als ein 
möglicher pathogenetischer Faktor für die Lungenblutung angenommen. Im übrigen können 
Lungenblutungen auch in Verbindung mit dem idiopathischen Atemnotsyndrom, einer Meko
niumaspiration, neonatalen Pneumonien und einer bronchopulmonalen Dysplasie entstehen 
(PARKER et al. 1968; PONHOLD 1981 b; TROMPETER 1975). 

Die pulmonale Blutung macht röntgenmorphologisch kein pathognomonisches Muster 
(BooTHBY u. DE SA 1973; PONHOLD 1981 b). Sie kann als alveoläre, interstitielle oder als 
gemischt alveolo-interstitielle Verdichtung imponieren. Bei Auftreten der Lungenblutung 
innerhalb der ersten Lebensstunden kann das Bild eines idiopathischen Atemnotsyndroms 
imitiert werden (BoMsEL et al. 1975; PARKER et al. 1968) (Abb. 14). 

Prinzipiell läßt sich die Diagnose einer Lungenblutung auf Grund des Thoraxbildes nur 
dann stellen, wenn gleichzeitig blutiges Trachealsekret nachweisbar ist. Es ist besonders auf 
eine plötzlich auftretende homogene Eintrübung einer oder beider Lungenseiten zu achten, 
bei der man immer an eine Lungenblutung denken muß (OPPERMANN et al. 1982, S. 91; 
PARKER et al. 1968; ROWE u. A VER Y 1966). 

Die Differentialdiagnose hat zu berücksichtigen ein Atemnotsyndrom Stadium III und 
IV, eine perinatale Pneumonie, ein pulmonales Ödem und einen persistierenden Ductus 
Botalli bei Atemnotsyndrom. Bei massiver Verschattung ist auch an einen Pleuraerguß (evtl. 
Hämothorax) zu denken (OPPERMANN u. WILLE 1980; OPPERMANN et al. 1982, S., 91). 
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Abb. 14. Lungenhämorrhagie. Wenige Stunden altes Neugeborenes mit respiratorischer Insuffizienz und 
blutigem Trachealsekret bei diffuser Lungenblutung. Diffuse, überwiegend homogene bilaterale Lungeneintrü

bung 

VI. Wilson-Mikity-Syndrom 

Diese heute nur noch sehr selten anzutreffende Lungenerkrankung wurde erstmalig 1960 
von WILSON u. MIKITY beschrieben. Ätiologisch ist diese pulmonale Erkrankung noch nicht 
endgültig geklärt. Sie beruht vermutlich auf einer verzögert und dissoziiert verlaufenden 
Lungenreifung und wird nahezu ausnahmslos bei Frühgeborenen mit einem Gewicht von 
weniger als 1500 g beobachtet (AVERY et al. 1981, S. 271; KAUFMANN 1962; MITHAL U. EMERY 
1961; WEINGÄRTNER et al. 1968; WILSON u. MIKITY 1960). Bei etwa 50% aller Patienten 
mit Wilson-Mikity-Syndrom ist die Prognose durch die Entwicklung einer Rechtsherzinsuffi
zienz als infaust anzusehen (AVERY et al. 1981, S. 271; KAUFMANN 1962). 

Autoptisch imponieren diese Lungen durch ein generelles Emphysem, Atelektasen und 
Bindegewebsproliferation. Mikroskopisch ist das Wilson-Mikity-Syndrom durch eine 
lymphozytäre Infiltration und Degeneration des elastischen Gewebes in den erweiterten 
Alveolarsepten charakterisiert (KAUFMANN 1962; KÖTELES 1982, S. 52; WEINGÄRTNER et al. 
1968). 

Das Wilson-Mikity-Syndrom manifestiert sich als Atemstörung ohne vorangegangenes 
Atemnotsyndrom und ohne stattgehabte Respiratortherapie frühestens nach der 1. Lebens
woche, meistens jedoch erst jenseits der 3. Lebenswoche (BURNARD et al. 1965; WEINGÄRTNER 
et al. 1968; WILSON U. MIKITY 1960). 

Die Röntgensymptomatologie des Wilson-Mikity-Syndroms variiert, sie hängt vom Zeit
punkt der Manifestation ab. Wesentliche Charakteristika sind eine netzartige, fast immer 
symmetrische Verdichtung des Lungeninterstitium und ein generelles, basal besonders ausge
prägtes Emphysem (KAUFMANN 1962; MIKITY et al. 1967; WEINGÄRTNER et al. 1968). 

HODGMAN hat die Röntgensymptome des Wilson-Mikity-Syndroms in drei Stadien unter
teilt. 
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In der Frühphase des Stadium I, die einen Zeitraum von 6 bis 35 Tagen umfaßt, finden 
sich perihilär streifige Verdichtungen (Abb. 15 a). 

Die Spätphase des Stadium I in einem Zeitraum von 30 Tagen bis 4 Monaten ist charakte
risiert durch ein generelles Emphysem, grobstreifige Verdichtungen und Pseudozystenbildun
gen (sog. "Bubble lung") (Abb. 15 b). 

Im Stadium II kommt es zur Verschmelzung der pseudozystischen Herde, besonders 
in den Unterlappen, dieser Zeitraum dauert etwa bis zu 51/ 2 Monaten an. 

Das Stadium III, die sog. Regenerationsphase, umfaßt einen Zeitraum von 6 Monaten 
bis zu 2 Jahren. In diesem Stadium kommt es zu einer allmählichen Normalisierung der 
Lungenstrukturveränderungen. Die wichtigste Differentialdiagnose zum Wilson-Mikity-

a 

b 

Abb. ISa, b. Wilson-Mikity-Syndrom. a 6 Tage altes Frühgeborenes mit Wilson-Mikity-Syndrom (Frühphase). 
Grobnetzige, perihiläre Verdichtungen bds. b 4 Wochen altes Frühgeborenes mit Wilson-Mikity-Syndrom 

(Spätphase). Perihiläre Restinfiltrate und erhebliche, diffuse bilaterale Lungenüberblähung 
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Syndrom ist die bronchopulmonale Dysplasie im Stadium III und IV. Die Differenzierung 
ist leicht durch die Anamnese möglich. Des weiteren müssen berücksichtigt werden eine 
perinatale interstitielle Pneumonie, eine kongenitale pulmonale Lymphangiektasie und die 
heute extrem seltene konnatale Tuberkulose. 

VII. Bronchopulmonale Dysplasie 

Das Krankheitsbild der bronchopulmonalen Dysplasie (BPD) wurde erstmalig 1967 von 
NORTHWAY et al. beschrieben. Diese Autoren faßten die röntgenmorphologischen und histo
logisch nachweisbaren pulmonalen Strukturveränderungen von Neugeborenen mit schwerem 
Atemnotsyndrom, die über mindestens 24 h mit intermittierend positivem Druck und einer 
Sauerstoffkonzentration von 80-100% beatmet worden waren, unter dem Begriff "Broncho
pulmonale Dysplasie" zusammen. 

Nach heutigen Erkenntnissen ist die bronchopulmonale Dysplasie als eine sekundäre 
pulmonale Erkrankung aufzufassen, die sowohl im Gefolge eines Atemnotsyndroms wie 
auch nach anderen neonatalen Atemstörungen, die eine mechanische Ventilation über minde
stens 24 h erforderlich machen, auftreten kann (BARNES et al. 1969; EDw ARDS et al. 1977; 
EDWARDS 1979; EDwARDs et al. 1979; NORTHWAY et al. 1967; NORTHWAY u. ROSAN 1968; 
OPPERMANN et al. 1977; OPPERMANN U. WILLE 1982; SHEPARD et al. 1968). 

Die wesentlichen pathogene tischen Faktoren für die Entstehung dieser Erkrankung sind 
die Applikation hoher Sauerstoffkonzentrationen über mehrere Tage (ANDERSON u. STRICK
LAND 1971; BANERJEE et al. 1972; CLARK U. LAMBERTSON 1971; EHRENKRANZ et al. 1978; 
PHILIP 1975), die Ventilation mit intermittierend positivem Druck (BARNES et al. 1969; BERG 
et al. 1975; NORTHWAY u. ROSAN 1968; STOCKS U. GODFREY 1976) und die Dauer der 
Beatmung (NASH et al. 1967; OPPERMANN et al. 1977; PUSEY et al. 1969; STOCKS U. GODFREY 
1976). 

Die Inzidenz der bronchopulmonalen Dysplasie variiert in Abhängigkeit vom Geburtsge
wicht bzw. Gestationsalter der Früh- und Neugeborenen, dem individuellen Sauerstoffbedarf 
und der Atmungsdauer. Sie liegt zwischen 5 und 20% der beatmeten Früh- und Neugeborenen 
(BANCALARI 1979; HARROD et al. 1974; MOYLAN et al. 1976; OUTERBRIDGE U. STERN 1972; 
WUNG et al. 1979). 

Röntgenmorphologisch wurden ursprünglich nach dem Zeitpunkt des Auftretens und dem 
Schweregrad der nachweisbaren Lungenveränderungen vier Krankheitsstadien unterschieden 
(NORTHWAY et al. 1967; NORTHWAY u. ROSAN 1968). Neuere Untersuchungen zeigen, daß 
die Stadien der bronchopulmonalen Dysplasie nicht mehr in so ausgeprägter Form vorkom
men wie früher beschrieben wurde und die Krankheitsstadien in den meisten Fällen der 
beatmeten Früh- und Neugeborenen nicht mehr in der ursprünglich beschriebenen Sequenz 
auftreten (EDw ARDS et al. 1977; OPPERMANN U. WILLE 1982; OPPERMANN et al. 1986). Das 
Stadium I der BPD entspricht meistens einem Atemnotsyndrom (s. Abschnitt B.H.). 

Das Stadium 11 stellt sich in der Regel zwischen dem 4. und 10. Lebenstag ein. Es 
ist charakterisiert durch eine subtotale Lungeneintrübung, welche die Regenerationsphase 
des Atemnotsyndroms darstellt und zugleich oft Ausdruck eines persistierenden Ductus arte
riosus Botalli ist (BROWN et al. 1978; OPPERMANN u. WILLE 1982) (Abb. 16a). 

Das Stadium 111 - etwa vom 10. bis 30. Lebenstag - repräsentiert den Übergang in 
einen chronischen Krankheitszustand. Röntgenmorphologisch imponieren unterschiedlich 
große multiple zystoide Strukturveränderungen, die meistens beiden Lungen einen grobnetzi
gen-wabigen Charakter verleihen (sog. "Schwammuster" der Lungen) (Abb.16b). 
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Abb.16a-c 
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Abb. 16. a Bronchopulmonale Dysplasie Stadium H. Dicht schleierige, diffuse Lungeneintrübung bds. am 
6. Lebenstag. b Bronchopulmonale Dysplasie Stadium III. Neugeborenes mit Langzeitbeatmung am 16. 
Lebenstag. Grobnetzige Lungenstruktur bds. mit multiplen pseudozystischen Strukturen ("Schwamm
Muster"). c Bronchopulmonale Dysplasie Stadium IV. Excessive Lungenüberblähung, besonders der Unter
lappen. Grobstreifige, fibrotische Veränderungen in den para- und subhilären Abschnitten, rechts ausgepräg
ter als links. Relative Mikrokardie. d Bronchopulmonale Dysplasie Stadium HI. - Verbreiterung des Intersti
tium mit Proliferation von Fibroblasten. Ausgedehnte Mikroatelektasen. Präazinäres Gefäß mit ausgeprägter 

Vasokonstriktion und perivaskulärem Ödem. HE x 120 

Das Stadium IV der BPD ist in der Regel nach 4 Lebenswochen erreicht. Es ist röntgen
morphologisch ausgezeichnet durch eine Vergrößerung und teilweise auch Rückbildung der 
pseudozystischen Strukturen; zusätzlich finden sich streifenförmige, vornehmlich perihilär 
lokalisierte Verdichtungen sowie eine Überblähung, vornehmlich in den Unterlappen 
(Abb. 16c). 

Histomorphologisch ist die bronchopulmonale Dysplasie charakterisiert durch Metapla
sien des Alveolarepithels, der Bronchialmukosa und der Bronchiolen, emphysematöse Alveo
larbezirke mit sie umgebenden Atelektasen sowie durch eine erhebliche Verbreiterung des 
Interstitium mit ausgeprägter Fibroblastenproliferation (BONIKOS et al. 1976; ÜPPERMANN 
et al. 1977; REID 1979) (Abb. 16d). 

Neuere Untersuchungen mittels postmortaler Pulmonalisangiogramme haben gezeigt, daß 
es bei Patienten mit bronchopulmonaler Dysplasie auch zu Strukturalterationen im pulmona
len Gefäßbett kommt. Im Niveau der Subsegmental- und Prälobular-Arterien ist eine regio
nale Gefäßrarefizierung nachweisbar, darüberhinaus finden sich abrupte Kalibersprünge in 
peripheren Pulmonalarterienästen wie bei einer pulmonalen Hypertension und ausgeprägte 
bronchiale Kollateralen (ÜPPERMANN 1983; TOMASHEFSKI et al. 1984) (Abb. 17 alb). 

Das Stadium I der bronchopulmonalen Dysplasie ist vom Atemnotsyndrom im Stadium 
I nicht zu unterscheiden. 
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Abb. 17. a Postmortales Lungenangiogramm eines im Alter von 2 Wochen verstorbenen Patienten mit bron
chopulmonaler Dysplasie. Medio-basaler Lungenabschnitt in Frontalprojektion (3fache Vergrößerung). Deut
liche Rarefizierung peripherer Pulmonalarterienäste. Geschlängelter Verlauf einiger peripherer Lungenarte
rien. b Angiographischer Befund (postmortales Angiogramm) bei bronchopulmonaler Dysplasie Stadium 
H. Frontalschnitt des rechten Unterlappens (3fache Vergrößerung). Ausgeprägte Bronchialarterienfüllung 

(s. Pfeil). Die lochartigen Defektbildungen in der Lunge entsprechen fokalen Emphysemen 

Das Stadium II der bronchopulmonalen Dysplasie muß abgegrenzt werden gegen ein 
pulmonales Ödem anderer Genese und gegen eine Hyperinfusion. -

Die wichtigste Differentialdiagnose zum Stadium III der bronchopulmonalen Dysplasie 
ist ein ausgedehntes persistierendes pulmonales interstitielles Emphysem. Eine Unterschei
dung ist im Nativbild oft schwierig und kann nur mittels eines Ventilations- und Perfusions
szintigramms getroffen werden (LEONIDAS et al. 1978). Weitere Differentialdiagnosen im Sta
dium III der bronchopulmonalen Dysplasie sind eine Lungenvenenfehlmündung mit venöser 
Obstruktion, eine kongenitale pulmonale Lymphangiektasie und eine Mekoniumaspiration. 
Ein Wilson-Mikity-Syndrom läßt sich durch die Anamnese ausschließen, das Hamman-Rich
Syndrom ist nur im Spätstadium (Stadium IV) der bronchopulmonalen Dysplasie zu berück
sichtigen. Der jüngste in der Literatur beschriebene Fall war 7 Wochen alt (IVEMARK u. 
W ALLGREN 1962). 

C. Pleuraerkrankungen im Neugeborenenalter 

Erkrankungen des Pleuralraumes als eigenständiges Krankheitsbild sind in der Neugebo
renenperiode ausgesprochen selten. 

In der Regel treten Pleuraergußbildungen im Gefolge oder als Begleitsymptom anderer 
Grunderkrankungen auf, so z.B. bei einer perinatalen Pneumonie, im Rahmen eines Hydrops 
fetalis, bei kongenitalen Herz- und Gefäßanomalien, bei einer Polyzythämie, bei einer polyzy-
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stischen Nierenerkrankung vom infantilen Typ wie auch als ein Symptom eines Ullrich Turner 
Syndroms (OPPERMANN et al. 1982, S. 109). Darüberhinaus kann eine Pleuraergußbildung 
artefiziell nach Gefäßkatheterisierung (sog. Infuso-Thorax) entstehen (FRISCH u. SCHABEL 
1979; KNIGHT et al. 1974; QUERFELD et al. 1984) oder sich auf dem Boden einer Thrombose 
der Vena cava superior bei längerfristiger parenteraler Ernährung über einen Jugulariskathe
ter entwickeln (KRAMER et al. 1981). 

I. Hydrothorax 

Der Hydrothorax ist definiert als eine intrapleurale Flüssigkeitsansammlung, deren Inhalt 
nicht aus Chylus, Sanguis oder Pus besteht. Ein primärer (kongenitaler) Hydrothorax ist 
von einem sekundären zu unterscheiden, welcher in der Regel artefiziell entsteht. Die letztere 
Form ist immer nur einseitig lokalisiert, während der kongenitale Hydrothorax uni- und 
bilateral auftreten kann (BERGER 1968; DIETZSCH u. BERGER 1970; FRISCH u. SCHABEL 1979; 
QUERFELD et al. 1984; SWISCHUK 1980, S. 153). Der kongenitale Hydrothorax stellt für das 
Neugeborene immer eine bedrohliche Situation dar, weil er unmittelbar post parturn oder 
in den ersten Lebensstunden zu einer respiratorischen Insuffizienz führt (GIEDION 1965; 
OPPERMANN et al. 1984). Hierbei bestimmt nicht nur das Ausmaß der Flüssigkeitsansamm
lung die Gefahr einer bedrohlichen respiratorischen Insuffizienz sondern auch der Ausprä
gungsgrad der oft assoziierten Lungenhypoplasie (FRISCH u. SCHABEL 1979; OPPERMANN 
et al. 1982, S. 109; OPPERMANN et al. 1984). Bei einem ausgeprägten kongenitalen Hydrotho
rax kann nur eine sofortige Thorakozentese zu einer ausreichenden Entfaltung der Lungen 
führen, um eine genügende Oxygenierung zu gewährleisten. -

Ursächlich werden für den Hydrothorax diskutiert kongenitale Defekte des Ductus thora
cicus, eine Ruptur intrathorakaler Lymphgefäße durch Druckschwankungen sub partu, 
Geburtstraumata und Entwicklungsanomalien im Thorakalbereich des lymphatischen Sy
stems (BERGER 1968; DIETZSCH u. BERGER 1970; McKENDRY et al. 1957; OPPERMANN et al. 
1982, S. 109; WAGNER u. ZWEYMÜLLER 1973). 

Der Entwicklung eines sekundären Hydrothorax (iatrogener Infuso-Thorax) geht in der 
Regel eine Gefäßkatheterisierung mit Gefäßperforation voraus (KNIGHT et al. 1974; QUER
FELD et al. 1984). 

Röntgenologisch stellt sich ein Hydrothorax bei starker bilateraler Ausprägung in Form 
einer "weißen Lunge" dar, innerhalb derer nur zentral Teile des Tracheo-Bronchialsystems 
belüftet sind. Hierbei besteht eine maximale Inspirationsstellung im Gegensatz zur "weißen 
Lunge" beim Atemnotsyndrom Stadium IV. Die ventralen Rippenenden der ersten Rippen
paare sind nach kranial aufgebogen (sog. "Krabbenfußzeichen" nach GIEDION 1965) 
(Abb. 18). Das Aufwärtsbiegen der ersten Rippenpaare ist vermutlich durch die extreme 
Inanspruchnahme der Atemhilfsmuskulatur bedingt, die das Neugeborene in eine Lordose
stellung bringt (OPPERMANN et al. 1982, S. 109). 

Bei weniger starker Ausprägung imponiert der Hydrothorax - wie auch andere Pleuraer
gußformen - als mantelförmige basale Ergußverschattung. 

Der bilaterale Hydrothorax muß differentialdiagnotisch abgegrenzt werden gegen eine 
verzögerte Resorption fetaler Lungenflüssigkeit, gegen ein Atemnotsyndrom Stadium IV 
sowie gegen eine primäre Lungenatelektase, bei der sich eine mittlere Inspirationsstellung 
findet und eine bilaterale Lungenaplasie, die meistens assoziierte Fehlbildungen aufweist. 
Der unilaterale Hydrothorax ist abzugrenzen gegen ein flüssigkeitsgefülltes, kongenitales 
lobäres Emphysem, gegen eine kongenitale Zwerchfellhernie mit noch unbelüfteten Darm
schlingen, gegen einen intrathorakalen Tumor und einen Hämothorax. Eine unilaterale Atel-
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Abb. 18. Bilateraler, kongenitaler Hydrothorax. Der Thorax ist homogen veschattet, nur zentral geringe 
Luft. Herz, Lungen und Zwerchfell nicht abgrenz bar. Rippen in maximaler Inspirationsstellung. (Für die 

freundliche Überlassung des Röntgenbildes danke ich Herrn Prof. Dr. A. GlEDION, Zürich) 

ektase ist vom einseitigen Hydrothorax durch die in der Regel vorhandene Mediastinalverzie
hung leicht zu unterscheiden. 

11. Chylothorax 

Beim Chylothorax ist in Analogie zum Hydrothorax eine kongenitale, pnmare Form 
von einer sekundären Form zu unterscheiden. Der Chylothorax nimmt unter den Pleuraer
krankungen des Neugeborenen insofern eine Sonderstellung ein, als die chylöse Flüssigkeit 
bei der primären Form zunächst extrapleural lokalisiert ist und erst später durch Ruptur 
der Pleura mediastinalis in den Pleuraraum eindringt (sekundäre Form) (KUNDERT u. WIL
LICH 1969; WILLICH u. KUNDERT 1971). 

Dieses Verhalten erklärt auch die besondere Röntgensymptomato!ogie bei der kongenitalen 
Form des Chylothorax. Der Pathomechanismus, welcher zur Entwicklung eines primären 
Chylothorax führt, ist bis heute nicht eindeutig geklärt. In vereinzelten Fällen konnten sich 
geburtstraumatisch ausgelöste LymphgefäßverIetzungen und/oder Anomalien, bzw. Entwick
lungsstörungen der intrathorakalen Lymphgefäße nachweisen lassen (AvERY et al. 1981, 
S. 197; KUNDERT u. WrLLIcH 1969; RANDOLPH u. GROSS 1975; TrscHER 1967 ; YANCY u. 
SPOCK 1967). Sekundär kann ein Chylothorax nach einer Thorakotomie oder als Folgesym
ptom eines erhöhten intrapulmonalen Innendruckes entstehen (HOLM u. SÖDERLUND 1975). 
Als seltene, aber lebensbedrohliche Ursache eines sekundären Chylothorax beschrieben 
KRAMER et al. (1981) eine Thrombose der Vena cava superior bei Frühgeborenen, die über 
längere Zeit mittels Jugulariskatheter ernährt wurden. 

Die unterschiedliche Lokalisation der Chylusflüssigkeit beim primären Chylothorax im 
Gegensatz zum sekundären bedingt eine differente Röntgensymptomatologie. Der kongeni
tale (primäre) Chylothorax ist retropleural gelegen und zeichnet sich durch einen besonders 
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hohen Fettgehalt aus. Bei ihm lassen sich nach WILLICH u. KUNDERT (1971) folgende Sympto
me nachweisen: 

Die Chylusergußlamelle verbreitert sich bei aufrechter Position des Patienten nach kranial, 
sog. "paradoxes Ergußverhalten". In Rückenlage oder bei Kopf-Tief-Lage des Patienten 
wird die Ergußlamelle nach kaudal breiter (Abb. 19). Der kleine und große Lappenspalt 
sind beim primären Chylothorax nicht obligat verbreitert, die Sinus phrenicocostales sind 
oft ergußfrei. 

Der sekundäre Chylothorax stellt sich auf Grund seiner intrapleuralen Lokalisation wie 
andere Pleuraergußformen als homogene oder mantelförmige Verschattung dar, seltener auch 
als subpulmonale Ergußansammlung (OPPERMANN et al. 1982, S. 112; WAGNER u. ZWEYMÜL
LER 1973; WILLICH u. KUNDERT 1971). 

Der primäre Chylothorax läßt sich bei Beachtung der angeführten Kriterien gut von 
den anderen Pleuraergußformen abgrenzen. Der sekundäre Chylothorax unterscheidet sich 
röntgenologisch nicht von anderen Pleuraergußbildungen. 

Abb. 19. Kongenitaler, unilateraler Chylothorax. - Rechtsseitige Pleuraergußverschattung mit Verbreiterung 
der Ergußlamelle nach caudal (Aufnahme in Rückenlage des Patienten) 

III. Hämothorax 

Der Hämothorax kommt im Neugeborenenalter nur extrem selten vor, er ist von anderen 
Pleuraergußbildungen nach röntgenmorphologischen Kriterien nicht zu differenzieren. 
Nahezu immer findet sich eine einseitige Ergußverschattung, wobei die linke Seite bevorzugt 
betroffen ist. Die sporadisch in der Literatur beschriebenen Fälle lassen eine Prädominanz 
des männlichen Geschlechtes erkennen. In der Pathogenese des Hämothorax spielt die wich
tigste Rolle ein Vitamin K1-Mangel (Morbus hämorrhagicus neonatorum) (AARoN u. Doo
HEN 1970; JOSTEN u. HAUPT 1956; WEILL et al. 1965). 

Weitere Ursachen für einen neonatalen Hämothorax sind geburtstraumatisch bedingte 
Rippenfrakturen oder Rippenfrakturen im Rahmen einer Osteogenesis imperfecta sowie pleu
rale Gefäßverletzungen (GIEDION 1965; OPPERMANN U. WILLE 1980; SCHUKOWSKI 1903), 
ferner wurde ein Hämothorax nach Ruptur eines Aneurysma des Ductus arteriosus Botalli 
sowie nach einer Perforation des linken Vorhofes im Rahmen einer Herzkatheterisierung 
beobachtet (DIPPEL et al. 1973; OPPERMANN u. WILLE 1980). 
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Als "kuriose" Ursache für die Entstehung eines Hämothorax beschrieben GWINN u. 
LEE 1974 eine intrauterine Transfusion. Auch eine Assoziation einer kongenitalen Zwerchfell
hernie mit einem Hämothorax wurde beobachtet (STOKER u. PYKO 1978). 

Die Röntgensymptome des Hämothorax entsprechen denen anderer pleuraler Ergußbil
dun gen - mit Ausnahme des primären Chylothorax - (Abb.20). Die Diagnose läßt sich 
nur durch eine Thorakozentese verifizieren, die zugleich als therapeutische Maßnahme fun
giert (ÜPPERMANN u. WILLE 1980). 

Die Differentialdiagnose zum Hämothorax umfaßt eine massive Lungenblutung, ein Pleu
raempyem, ein Hydrothorax sowie eine kongenitale Zwerchfellhernie vom Spättyp. 

Abb. 20. Hämothorax bei verspätet auftretender rechtsseitiger Zwerchfellhernie am 4. Lebenstag. Fehlende 
Abgrenzbarkeit der rechten Zwerchfellhälfte. Massive Ergußverschattung rechts mit Abdrängung des Media
stinums nach links. Nur noch geringe Belüftung im rechten überlappen. Klavikulafraktur rechts. Fehlposition 

des zentralen Venenkatheters 

D. Lungenfehlbildungen 

J. Lungenagenesie, Lungenaplasie und Lungenhypoplasie 

Das totale Fehlen einer oder beider Lungenanlagen wird als Lungenagenesie bezeichnet. 
Hingegen findet sich bei der Lungenaplasie rudimentäres, aber funktionsloses Lungengewebe. 
Der Begriff der Lungenhypoplasie beinhaltet das Vorhandensein einer kompletten Lungenan
lage, die aber - bezogen auf das Gestationsalter des Föten bzw. des Neugeborenen - zu 
klein ist. 
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Lungenagenesie und Lungenaplasie sind seltene Anomalien. Die Lungenhypoplasie 
kommt häufiger vor, sie wird meistens in Assoziation mit anderen Fehlbildungen infolge 
fetaler Entwicklungsstörungen beobachtet. Die Lungenagenesie bzw. -aplasie und Lungenhy
poplasie kommen ein- und beidseitig vor. Bei der einseitigen Form besteht keine Seitenprädi
lektion. 

Die Ätiologie der unilateralen Form dieser Fehlbildungen ist nicht geklärt. Zirkulations
störungen während der organogenetischen Periode der Fetalzeit werden vermutet (BOYDEN 
1955; EMERY U. MITHAL 1960; RElD 1977). Lungenagenesie, -aplasie und Lungenhypoplasie 
sind immer verbunden mit einer ipsilateralen Pulmonalarterienagenesie bzw. -hypoplasie. 

Assoziierte - meistens komplexe Herz- und Gefäßfehlbildungen - werden vor allem bei 
rechtsseitiger Lokalisation der Agenesie, Aplasie und Hypoplasie beobachtet. Gleichzeitig 
können Wirbelanomalien, Nierenfehlbildungen und auch Anomalien im Gastrointestinaltrakt 
bestehen (AVERY et al. 1981, S. 171; BOYDEN 1955; MENDELSOHN U. HUTCHIN 1977; OPPER
MANN et al. 1982, S. 105; YAGHMAI 1970). 

Die Lungenhypoplasie wird besonders im Zusammenhang mit einer kongenitalen Zwerch
fellhernie beo bach tet (AREECHON U. RElD 1963; BERDON et al. 1968; KIT AGA W A et al. 1971; 
WISEMAN U. MCPHERSON 1977). Der Ausprägungsgrad der Lungenhypoplasie deutet auf den 
Zeitpunkt der intrauterinen Manifestation der Zwerchfellhernie hin. Je früher die Herniation 
auftritt, um so stärker ist die Anzahl der Bronchialäste, der Alveolen und der Gefäßäste 
reduziert (KITAGAWA et al. 1971; WISEMAN U. MCPHERSON 1977). Eine besonders gefürchtete 
Komplikation der Lungenhypoplasie ist die Entwicklung einer pulmonalen Hypertonie, die 
zu einem Rechts-Links-Shunt führt (NAEYE et al. 1976). Interessanterweise entwickelt sich 
beim Vorliegen einer Zwerchfellhernie die Lungenhypoplasie nicht nur auf der Hernienseite 
sondern auch auf der kontralateralen Seite. Hypoplastische Lungen neigen generell unter 
mechanischer Beatmung leicht zur Entwicklung eines Pneumothorax. Die Prognose gilt 
besonders dann als ungünstig, wenn das Barotrauma auf der Gegenseite der Hernie auftritt 
(FLIEGEL u. KAUFMANN 1972). 

Auch bei der bilateralen Form der Lungenagenesie bzw. -aplasie und Lungenhypoplasie 
ist keine spezifische Ätiologie bekannt. Der Ausprägungsgrad dieser Anomalie hängt davon 
ab, in welcher jeweiligen intrauterinen Zeitphase die Entwicklung des Lungengewebes gestört 
war (BOYDEN 1955; EMERY U. MITHAL 1960). 

Die Lungenagenesie und -aplasie sind meistens mit anderen schweren Fehlbildungen, 
wie z.B. einer Ösophagusatresie, kombiniert (DEBusE u. MORRIS 1972). Bei der bilateralen 
Lungenhypoplasie ist eine primäre von einer sekundären Form zu unterscheiden. Als Ursache 
für die Entstehung einer primären bilateralen Lungenhypoplasie wird eine fetale Hypoxie 
und eine verminderte Prolinsynthese bei einer gleichzeitigen Nierenfehlentwicklung diskutiert 
(AvERY et al. 1981, S. 171; HISLOP et al. 1979; SWISCHUK et al. 1979). 

Nach SWISCHUK lassen sich als Ursachen für eine sekundäre bilaterale Lungenhypoplasie 
eine extrathorakale, thorakale und intrathorakale Kompression der Lungen unterscheiden. 

Die extrathorakale Kompression kann verursacht werden durch ein Oligohydramnion 
mit gleichzeitiger Nierenerkrankung (Potter-Syndrom), durch ein Oligohydramnion ohne 
assoziierte Nierenfehlentwicklung und durch eine chronische Zwerchfellelevation infolge eines 
Aszites, intraabdominaler Tumoren oder eines membranösen Zwerchfells. -

Als Ursache für eine thorakale Kompression der Lungen kommen vor allem Thoraxdys
plasien in Frage (z.B. asphyxierende Thoraxdysplasie, Achondroplasie, Achondrogenesis 
etc.). Außerdem können auch neuro muskuläre Erkrankungen, Z.B. eine myotone Dystrophie 
oder Myasthenie, eine thorakale Kompression hervorrufen. -

Die intrathorakale Lungenkompression wird induziert durch eine Zwerchfellhernie oder 
Zwerchfellaplasie, aber auch durch einen kongenitalen Hydrothorax, Chylothorax sowie 
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Abb. 21. Lungenhypoplasie. 4 Wochen altes Neugeborenes mit Lungenhypoplasie links. Totale linksseitige 
Thoraxverschattung mit Linksverlagerung des Herzens und Gefäßbandes 

durch intrathorakale Tumoren (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 105; PERLMAN U. LEVIN 1974; 
SWISCHUK et al. 1979). 

Im Thoraxnativbild läßt sich eine Lungenagenesie nicht von einer Lungenaplasie unter
scheiden. Nur mittels einer Tracheo-Bronchographie ist eine Differenzierung zwischen diesen 
bei den Fehlbildungen möglich. Zusätzlich kann Lungenperfusionsszintigraphie oder Pulmo
nalisangiographie zur Differenzierung zwischen Lungenaplasie und -agenesie herangezogen 
werden (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 105; PENDARVIS u. SWISCHUK 1969) (Abb. 22a). 

Die einseitige Lungenagenesie bzw. -aplasie stellt sich als dichte homogene Verschattung 
dar, gleichzeitig ist das Mediastinum zur kranken Seite hin verzogen. Die kontralaterale, 
gesunde Lungenhälfte ist in der Regel überbläht und herniert über das vordere obere Media
stinum zur kranken Seite. Bedingt durch ein vermehrtes Herzminutenvolumen ist die Gefäß
zeichnung auf der gesunden Seite verstärkt. Nicht in jedem Fall einer Lungenagenesie bzw. 
-aplasie ist auch der knöcherne Anteil des Hemithorax auf der betroffenen Seite verkleinert 
(AvERY et al. 1981, S. 171; DAvEs U. WALSH 1970; YAGHMAI 1970). 

Besteht nur eine lobäre Agenesie bzw. Aplasie, zeigt der betroffene Hemithorax in der 
sagittalen Projektionsebene noch eine geringe Strahlentransparenz. Im transversalen Strahlen
gang läßt sich retrosternal eine bandförmige, dem Sternum parallel verlaufende Verdichtung 
nachweisen, welche das Korrelat von Fett und Bindegewebe an Stelle des fehlenden Lungenge
webes darstellt (CREMIN u. BASS 1975; ÜPPERMANN et al. 1982, S. 105). 

Eine hypoplastische Lunge stellt sich im Thoraxnativbild mit normaler Transparenz und 
einer normalen oder nur diskret verminderten Lungengefäßzeichnung dar (ÜPPERMANN u. 
WILLE 1977; ÜPPERMANN et al. 1982, S. 105; SWISCHUK et al. 1979) (Abb. 21). 

Die bilaterale Lungenagenesie wird im Thoraxnativbild erkennbar an kleinen Thoraxhälf
ten - bezogen auf das Alter des Kindes - , die total luftleer sind bis auf die im Trachealstumpf 
gelegene Luft (AvERY et al. 1981, S. 171). 

Bei der bilateralen Lungenhypoplasie sind ebenfalls beide Lungenhälften klein und relativ 
hell. Bei nur geringer Ausprägung der Lungenhypoplasie läßt sich die Diagnose oft erst 
aus dem Verlauf heraus stellen (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 105). 

Die unilaterale Lungenagenesie ist differentialdiagnostisch zu unterscheiden von einer 
einseitig verzögerten Resorption fetaler Lungenflüssigkeit, von einer unilateralen Atelektase 
und von einem Pleuraerguß. 



a 

c 

Lungenfehlbildungen 37 

Abb. 22a-c. Frühgeborenes mit rechtsseitiger 
Lungenagenesie und Herzrotation. a Ver
schattung des rechten Hemithorax, Herz und 
Gefäßband nicht abgrenzbar. b Prävertebrale 
bandförmige Verschattung. c Das Tracheo
bronchogramm zeigt ein Fehlen des rechtes 
Stamm bronchus. (Für die freundliche Über
lassung der Bilder danke ich Herrn Professor 
Dr. G.B. HARRIS, Boston) 

Bei der bilateralen Lungenagenesie müssen berücksichtigt werden ein Atemnotsyndrom 
Stadium IV, eine bilaterale Atelektase, eine massive Lungenblutung und ein Chylothorax. 
Die einseitige Lungenhypoplasie kann durch eine Thoraxskelettasymmetrie und durch Verdre
hung der Aufnahme in den 1. oder 2. Schrägdurchmesser vorgetäuscht werden. -

b 
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Eine bilaterale Lungenhypoplasie ist abzugrenzen gegen eine zentrale oder periphere Atem
störung sowie ein Vitium cordis mit verminderter Lungenperfusion. 

11. Kongenitales lobäres Lungenemphysem 

Das kongenitale lobäre Lungenemphysem gehört zu den seltenen Ursachen der neonata
len Atemstörungen, häufiger manifestiert es sich erst im frühen Säuglingsalter, vornehmlich 
im Rahmen einer pulmonalen Infektion. - Die Ätiologie des kongenitalen lobären Emphy
sems ist multifaktoriell. Als Ursachen dieser Lungenanomalie sind bekannt eine Hypoplasie 
von Segmentbronchien und kongenitale Bronchusstenosen (BINSTADT et al. 1977; CAMPBELL 
1969), sowie Gefäßanomalien mit Bronchusobstruktion (COCHRAN et al. 1977; LEAPE et al. 
1970; PIERCE et al. 1970; SULAYMAN et al. 1975). - Auch Mediastinalzysten und andere 
Mediastinaltumoren führen über eine Bronchusobstruktion zur Entwicklung eines lobären 
Emphysems (AvERY u. FLETcHER 1974, S. 125; CREMIN u. MOVSOWITZ 1971; HEGENBARTH 
et al. 1980; LEAPE u. LONGINO 1964; WEINGÄRTNER 1977). Sekundär kann in der Neonatalpe
riode oder später durch einen intraluminalen Schleimpfropf oder auch durch endobronchiales 
Granulationsgewebe, z.B. im Rahmen einer bronchopulmonalen Dysplasie, ein lobäres 
Lungenemphysem entstehen (COONEY et al. 1977; KEITH 1977). 

Bei einer entsprechenden Größe führt das kongenitale lobäre Lungenemphysem sehr 
schnell zu einer bedrohlichen Ateminsuffizienz die eine Lobektomie des betroffenen Lungen
lappens erforderlich macht (EHRENHART u. TABER 1953). Andererseits zeigen Einzelbeobach
tungen, daß das kongenitale lobäre Lungenemphysem auch stationär bleiben und sich sogar 
zurückbilden kann (ROGHAIR 1972; SHANNON et al. 1977). 

Nach RElD (1977) lassen sich histomorphologisch beim kongenitalen lobären Emphysem 
drei Formen unterscheiden. Beim gewöhnlichen Typ besteht eine Überdehnung der Alveolen 
und Bronchioli terminales, die aber in normaler Anzahl vorhanden sind. Bei der zweiten 
Form besteht eine übermäßige Anzahl der Bronchioli terminales und Alveolen (polyalveoläre 
Form), die dritte Form entspricht einem Mischtyp der vorgenannten Möglichkeiten (HEGEN
BARTH et al. 1980; HISLOP u. RElD 1970; RElD 1977). 

Die röntgenologische Differenzierung der histomorphologisch unterschiedlichen Typen 
ist nicht möglich. 

Das kongenitale lobäre Emphysem betrifft am häufigsten den linken überlappen, danach 
den Mittellappen und den rechten überlappen. In weniger als 1 % der beobachteten Fälle 
konnte das lobäre Emphysem im Unterlappen oder bilateral nachgewiesen werden (CREMIN 
u. MOVSOWITZ 1971; FLOYD et al. 1963; HENDREN u. McKEE 1966). 

Im Röntgenbild imponiert das lobäre Emphysem klassischerweise als ein überblähter 
Lungenlappen, der eine erheblich vermehrte Strahlentransparenz und eine deutlich vermin
derte Gefäßzeichnung aufweist. Die diesem Lappen benachbarten Lungenlappen sind kom
pressionsbedingt atelektatisch. Bei sehr starker Ausdehnung des lobären Emphysems kommt 
es zur Mediastinalverschiebung über das vordere obere Mediastinum zur Gegenseite (AvERY 
u. FLETCHER 1974; CAMPBELL 1969; CREMIN u. MOVSOWITZ 1971; MONIN et al. 1979; WEIN
GÄRTNER 1977) (Abb.23). Selten imponieren die überblähten Lungenlappen zunächst als 
dichte homogene Verschattung, die im Extremfall wie eine intrathorakale Raumforderung 
aussehen kann. Diese Verschattung ist durch Retention fetaler Lungenflüssigkeit distal der 
Bronchusobstruktion bedingt. So kann sich erst nach Absorption der fetalen Lungenflüssig
keit über das Lymphgefäßsystem und das venöse System das klassische Bild eines lobären 
Emphysems entwickeln (CORBETT u. WASHINGTON 1971; F AGAN u. SWISCHUK 1972; GRISCOM 
et al. 1969; HITCH et al. 1973; ZUMBRO et al. 1974). 
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Abb. 23. 2 Tage altes Neugeborenes mit respiratorischer Insuffizienz bei kongenitalem lobären Lungenemphy
sem des linken überlappen. Vermehrte Transparenz des linken überlappens, Kompressionsatelektase des 

linken Unterlappens 

Die Röntgensymptomatologie ist in der Regel so eindrucksvoll, daß weitere diagnostische 
Methoden wie Pulmonalisangiographie und Perfusionsszintigraphie nicht notwendig sind 
(MAUNEY u. SABISTON 1970; NEcHEs et al. 1972). Im Ausnahmefall kann das kongenitale 
lobäre Emphysem mit einem Pneumothorax auf der befallenen Lungenseite einhergehen. 
Diese seltene Kombination läßt sich dann mutmaßen, wenn nach optimaler Drainage des 
Pneumothorax die betroffene Lungenseite unverändert überbläht bleibt (SWISCHUK 1980, 
S. 151). 

Differentialdiagnostisch kommen bei einem kongenitalen lobären Lungenemphysem in 
erster Linie in Betracht eine kongenitale Lungenzyste, ein Pneumothorax, eine große Pneuma
tozele und ein kompensatorisches Lungenemphysem. Die erweiterte Differentialdiagnose hat 
eine zystisch-adenomatoide Malformation und eine Zwerchfellhernie in Betracht zu ziehen. 
Die letzten beiden Diagnosen lassen sich durch den Nachweis einer normalen bzw. pathologi
schen Abdominalbelüftung gegeneinander abgrenzen. 

III. Kongenitale Lungenzyste 

Die kongenitale Lungenzyste ist eine sehr seltene bronchopulmonale Fehlbildung, sie 
kann einseitig und beidseitig auftreten, ist meistens aber nur in einem Lungenlappen lokali
siert (CAFFEY 1953; HEGENBARTH et al. 1980; OPPERMANN u. WILLE 1977; REHBEIN U. RÖKE 
1960). Nach ROGERS u. OSMER (1964) sind 66% der Lungenzysten in den Unterlappen lokali
siert. Eine Assoziation von Lungenzysten mit zystischen Fehlbildungen in anderen Organen 
kommt nicht vor, auch ist keine familiäre Häufung oder eine Geschlechtsprädisposition 
bekannt. 
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BAUM et al. beobachteten 1966 bei Patienten aus dem Jemen und Irak ungewöhnlich 
häufig kongenitale Lungenzysten, sie vermuten eine ethnische Besonderheit. 

Ungewöhnlich ist auch die Kombination von kongenitalen Lungenzysten mit einer Drei
lappung der linken Lunge und aberrierender systemischer arterieller Versorgung wie sie von 
SANE u. GIRDANY 1972 gemacht wurde. Eine anerkannte Klassifizierung der Lungenzysten 
gibt es bis heute nicht. Weder die Unterteilung in symptomatisch und asymptomatisch, wie 
sie von BRÜNNER et al. (1960) vorgenommen wurde, noch die Einteilung der Lungenzysten 
nach ihrem vornehmlichen histologischen Aufbau (MOFFAT 1960) oder die Klassifizierung 
nach solitärer oder multipler Manifestation (POTTER 1961) haben sich durchgesetzt. Patho
anatomisch lassen sich bei den Lungenzysten drei unterschiedliche Formen voneinander diffe
renzIeren: 

a) Lungenzysten mit Verbindung zum Bronchialsystem 
b) Lungenzysten ohne Verbindung zum Bronchialsystem 
c) Lungenzysten, die einen Ventilmechanismus aufweisen (HEYMER 1963; KURPAT U. ROTHE 

1974; SCHÜTZE et al. 1972). 

Die Lungenzysten können bei Kommunikation mit dem Bronchialsystem und vor allem 
bei gleichzeitigem Vorliegen eines Ventilmechanismus eine beträchtliche Größe annehmen, 
so daß sie die angrenzenden Lungenabschnitte komprimieren und bei entsprechender Lokali
sation auch zur Mediastinalabdrängung führen (KEuTEL u. WILLICH 1968; OESTREICH 1973; 
REHBEIN U. RÖKE 1960; SCHÜTZE et al. 1972). Wenn zwischen Zysten und Bronchialsystem 
keine Verbindung besteht, sind die Lungenzysten mit Flüssigkeit oder mit Schleim gefüllt. 
- Von der Lokalisation her sind periphere von zentral gelegenen Lungenzysten zu unterschei
den. Die peripheren Zysten kommen wesentlich häufiger vor. Nach neueren Erkenntnissen 
sind die Lungenzysten nicht nur als isolierte Fehlbildung zu betrachten, sie sind vielmehr 
dem großen Spektrum der bronchopulmonalen Fehlbildungen zuzuordnen, zu denen auch 
die zystisch-adenomatoide Malformation sowie die intralobäre und extralobäre Sequestration 
gehören (CULINER 1968; RAMINOWSKY et al. 1979; KIRKPATRICK 1980). 

Der Entwicklung der Lungenzysten liegt pathogenetisch vermutlich eine fehlerhafte Aus
sprossung des ventralen Vorderdarmdivertikels zugrunde (AVERY et al. 1981, S. 164; REED 
U. SOBONYA 1975; KIRKPATRICK 1980).-

Histologisch sind die Lungenzysten aufgebaut aus Bronchialknorpel, glatter Muskulatur 
und Säulenepithel (AVERY u. FLETCHER 1981, S. 236; CAFFEY 1953; REED U. SOBONYA 1975).-

Kongenitale Lungenzysten manifestieren sich in der Regel erst jenseits der Neugeborenen
periode, vornehmlich dann, wenn sich die Zyste infiziert (GWINN u. LEE 1970). Andererseits 
kann bei entsprechender Größe die Lungenzyste bereits in der Neonatalperiode rasch zu 
einer bedrohlichen Atemstörung führen (BEAU et al. 1969; OESTREICH 1973). 

Röntgenologisch stellt sich die Lungenzyste - sofern sie nicht schleim- oder flüssigkeitsge
füllt ist - als runder, scharf gegen die Umgebung abgegrenzter gefäßloser Bereich mit ver
mehrter Transparenz dar. Ihr Randsaum, der histologisch aus glatter Muskulatur, Bron
chialknorpel und Respirationsepithel besteht, erscheint sehr dicht (A VERY U. FLETCHER 1981 ; 
REED U. SOBONYA 1975; YOUNG 1979) (Abb. 24a, b). Oft ist die Lungenzyste auf dem Thorax
nativbild nicht sichtbar. So konnten OPSAHL u. BERMAN (1962) unter 25 klinisch symptomati
schen Fällen mit einer Lungenzyste dieselbe nur 14mal im Thoraxbild nachweisen. Eine 
Unterscheidung zwischen kongenitaler Lungenzyste und einer sekundären, erworbenen 
Lungenzyste bzw. Pseudozyste (Pneumatozele), ist röntgenologisch nicht sicher möglich. Die 
Pseudozyste enthält im Gegensatz zur echten primären Zyste keine glatte Muskulatur und 
kein Bronchialknorpelgewebe (HARRIS 1977; SIEGEL U. MCCRACKEN 1979). Bei der solitären 
Lungenzyste kommt differentialdiagnostisch vor allem ein kongenitales lobäres Emphysem 
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Abb. 24a, b. 4 Wochen altes Neugeborenes mit solitärer Lungenzyste im Mittellappen. Die Zyste komprimiert 
den rechten Unterlappen. Der rechte Lungenoberlappen ist kompensatorisch überbläht 

in Betracht. Sind die Zysten multipel, ist an eine zystisch-adenomatoide Malformation zu 
denken. 

Bei nicht sicher abgrenzbarem Zwerchfell und Nachweis zystoider Strukturveränderungen 
in einer Thoraxhälfte muß in der Neugeborenenperiode eine kongenitale Zwerchfellhernie 
ausgeschlossen werden (OPPERMANN et al. 1982, S. 94). 

IV. Zystisch-adenomatoide Lungenmalformation 

Die zystisch-adenomatoide Lungenmalformation gehört zu den seltenen zystischen Fehl
bildungen. Die Erstbeschreibung dieser Anomalie geht auf STOERK zurück. Er beobachtete 
einen im normalen Lungengewebe eingebettenen tumorösen Komplex von Zysten, die mit 
Respirations- und Plattenepithel ausgekleidet waren (STOERK 1897). Der zystisch-adenoma
toiden Lungenmalformation liegt eine gestörte Kanalisation des Lungenmesenchyms und 
Kommunikation mit dem endodermalen Lungenanteil zugrunde. Daraus resultiert eine zysti
sche Umstrukturierung mit überschießendem Wachstum (adenomatoides Wachstum) des ter
minalen Bronchialbaumes in dem betroffenen Lungenlappen. Die arterielle Versorgung der 
zystischen Areale erfolgt über die Pulmonalarterien (CH'IN u. TANG 1949; CRAIGet al. 1956; 
KWITTKEN u. REINER 1962; MADEWELL et al. 1975; MERENSTEIN 1969; WILLE u. WURSTER 
1974). Die betroffenen Lungenlappen sind in ihrem Gewicht und Volumen vergrößert. Eine 
Seitenprädilektion besteht nicht, auch ist keine Geschlechtsprädisposition bekannt (MEREN
STEIN 1969; SANE u. GIRDANY 1972; WEXLER u. DAPENA 1978). 

Die Ätiologie dieser Fehlentwicklung ist nicht geklärt. Bei etwa 25% der bisher beschrie
benen Patienten mit zystisch-adenomatoider Lungenmalformation besteht in der Anamnese 
ein Polyhydramnion, ca. 33% der Patienten haben Anasarka. Die letzteren entwickeln sich 

b 
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vermutlich durch eine venöse Abflußbehinderung infolge der zystisch-tumorösen Raumforde
rung (CH'IN u. TANG 1949; MERENSTEIN 1969). - Die zystisch-adenomatoide Malformation 
kommt mit gleicher Häufigkeit in beiden Lungen vor, die Überlappen scheinen bevorzugt 
befallen (CRAIG et al. 1956; MERENSTEIN 1969; MADEWELL et al. 1975; SANE u. GIRDANY 
1972). 

Die zystische Umstrukturierung der betroffenen Lungenabschnitte ist nicht einheitlich. 
STOCKER et al. (1978) unterteilen drei Typen bzw. Formen der zystisch-adenomatoiden Mal
formation. Die erste Form, die am häufigsten vorkommt, ist charakterisiert durch unter
schiedlich große, ausgedehnte Zysten, die röntgenologisch dem kongenitalen lobären 
Lungenemphysem sehr ähnlich sind. Bei der zweiten Form, die bei etwa 40% aller betroffenen 
Patienten beobachtet wird, finden sich multiple, dünnwandige, nahezu uniforme Zysten von 
max. 2 cm Durchmesser. Bei der dritten Form präsentiert sich die zystisch-adenomatoide 
Malformation als eine tumoröse Masse mit multiplen winzigen Zysten, die makroskopisch 
als solide imponieren (STOCKER et al. 1978). 

Die zystisch-adenomatoide Lungenmalformation kann bei einem entsprechenden Ausprä
gungsgrad bereits in der Neugeborenenperiode als schwere Atemstörung imponieren, häufiger 
manifestiert sie sich aber jenseits der Neugeborenenperiode. Die Resektion der von der 
zystisch-adenomatoiden Fehlbildung betroffenen Lungenabschnitte sollte in jedem Fall erfol
gen, auch dann, wenn keine unmittelbare respiratorische Insuffizienz besteht (SCHAPIRO u. 
EVANs 1972; WILLE u. WURSTER 1974). 

Im Neugeborenenalter stellt sich diese Fehlbildung röntgenologisch meistens als einseitige 
expansive Weichteilmasse mit multiplen, zum Teil flüssigkeits gefüllten und teilweise luftgefüll
ten zystischen Arealen unterschiedlicher Größe dar, meistens mit Tiefstand des gleichseitigen 
Zwerchfells und Abdrängung des Mediastinum zur Gegenseite (CRAIG et al. 1956; HORCHER 
et al. 1979; MERENSTEIN 1969; SANE u. GIRDANY 1982; TUCKER et al. 1977; WEXLER u. 
DAPENA 1978). Je älter der Patient ist, um so mehr finden sich luftgefüllte Zysten, weil 
diese über die Kohnschen Poren durch die angrenzenden Lungenanteile zunehmend belüftet 
werden (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 98) (Abb. 25a, b). -

Bei thoraxwandnahen zystisch umstrukturierten Lungenarealen kann die Diagnose auch 
sonographisch gestellt werden. Bereits intrauterin ist der sonographische Nachweis der 
zystisch-adenomatoiden Lungenmalformation gelungen. Nach DIWAN et al. (1983) ist die 
Symptomentrias mütterliches Hydramnion, fetale Anasarka und der Nachweis eines zysti
schen oder soliden intrathorakalen Tumors beim Föten dringend verdächtig auf das Vorliegen 
einer zystisch-adenomatoiden Malformation. 

In der Differenzierung zum kongenitalen lobären Emphysem hilft das Computertomo
gramm, wobei sich beim kongenitalen Lobäremphysem eine dünnere Wandstruktur der zysti
schen Veränderungen findet als bei der adenomatoiden Malformation (HARTENBERG u. BRE
WER 1983; SILVERMAN 1985). Die Differentialdiagnose der zystisch-adenomatoiden Lungen
malformation um faßt Pneumatozelen (Pseudozysten), multiple Lungenabszesse, z.B. im Rah
men einer Staphylokokken-Pneumonie und eine kongenitale Zwerchfellhernie, vornehmlich 
eine Bochdaleksche Hernie. Bei der letzteren findet sich aber im Gegensatz zur adenomatoi
den Malformation ein pathologisches Abdominalbelüftungsmuster. Weiterhin ist eine konge-

Abb. 25. a 18 h altes Neugeborenes mit zystisch-adenomatoider Lungenmalformation. Multiple, großzystische 
Areale im linken Hemithorax, massive Mediastinalabdrängung nach rechts. Abdominalbelüftung normal! 
(Für die freundliche Überlassung des Bildes danke ich Herrn Professor Dr. J.A. KIRKPATRICK, Boston) 
b 17 Tage altes Neugeborenes mit zystisch-adenomatoider Lungenmalformation der rechten Lunge. Im rech-

ten überlappen - und deutlicher im rechten Unterlappen - mehrere pseudozystische Strukturen 
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nitale Wabenlunge - eine zystische Fehlbildung des Lungenparenchyms - gegen die adenoma
toide Malformation abzugrenzen (DENEs et al. 1974; DOEsEL 1968; GROHMANN u. RIEDEBER
GER 1966; SCHÜTZE et al. 1972). Die kongenitale Wabenlunge manifestiert sich aber nahezu 
nie in der Neugeborenenzeit, sie bleibt in der Regel über mehrere Jahre klinisch stumm 
(BRANDs u. EVERTS 1979; HEYMER etal. 1981; KEUTEL u. WILLICH 1968). Bei Lokalisation 
der zystisch-adenomatoiden Malformation in den Unterlappen ist differentialdiagnostisch 
auch an die im Neugeborenenalter allerdings sehr seltene pulmonale Sequestration zu denken 
(KIRKPATRICK 1980; OPPERMANN et al. 1982, S. 98). 

V. Kongenitale pulmonale Lymphangiektasie 

Diese Malformation des pulmonalen Lymphgefäßsystems kommt ausgesprochen selten 
vor (FRONSTIN et al. 1967; O'HARA u. LIBSHITZ 1968). 

NOONAN (1970) unterscheidet drei verschiedene Typen dieser Anomalie. Bei der ersten 
Form findet sich die pulmonale Lymphangiektasie im Rahmen einer generalisierten 
Lymphangiektasie. Diese Form macht zunächst klinisch keine pulmonale Symptomatik, viel
mehr imponieren diese Patienten durch eine eiweißverlierende Enteropathie. - Die zweite 
Form der pulmonalen Lymphangiektasie ist gekennzeichnet durch Assoziation mit Herzfeh
lern, so z.B. mit einer totalen Lungenvenenfehlmündung Typ IH, einem hypoplastischen 
Linksherzsyndrom und einer Pulmonalvenenatresie. Die dritte Form der pulmonalen 
Lymphangiektasie stellt eine isolierte Differenzierungsstärung der pulmonalen Lymphgefäße 
dar. Nach den Untersuchungen von LAURENCE (1955 und 1959) ist anzunehmen, daß es 
bei dieser Form der pulmonalen Lymphangiektasie in einer frühembryonalen Phase zu einem 
Stillstand der Entwicklung der pulmonalen Lymphgefäße kommt, so daß dilatierte und 
obstruierte Lymphgefäße bis in die Neonatalperiode hinein persistieren. Die isolierte pulmo
nale Lymphangiektasie führt in der Regel bereits perinatal oder etwas später zu einer respira
torischen Insuffizienz durch die sekundäre Beeinträchtigung des kardiovaskulären Systems 
(BRowN u. REIDBORG 1967; EKELUND et al. 1966; FELMAN et al. 1972; SCHMIDT-REDEMANN 
et al. 1980; WEIGEL u. MENTZEL 1974). 

In einer von FRONSTIN et al. (1967) vorgenommenen retrospektiven Analyse an 32 Patien
ten mit isolierter pulmonaler Lymphangiektasie ergab sich, daß 21 von diesen bereits inner
halb der ersten 48 Lebensstunden gestorben waren. Das mit dieser Fehlbildung am längsten 
überlebende Kind wurde 5 Jahre alt. 

Die Röntgensymptomatologie der dilatierten pulmonalen Lymphgefäße ist charakterisiert 
durch grobnetzige Verdichtungen der Lungensepten mit Verbreiterung des Lungenintersti
tium, besonders in den Perihilärabschnitten, aber weit bis in die Peripherie hineinreichend. 

Da die Lymphgefäße in ihrer Verteilung parallel zu den bronchovaskulären Strukturele
menten verlaufen, kann eine vermehrte Gefäßzeichnung vorgetäuscht werden. Neben den 
grobnetzigen Strukturveränderungen finden sich gleichzeitig noduläre Verdichtungen, die 
das Korrelat kollabierter Alveolen sind (Abb. 26). Diese werden von zystoiden Aufhellungszo
nen umgeben, welche überdehnten Bronchioli terminales und Ductuli alveolares entsprechen. 
Insgesamt stellen sich die Lungen als erheblich überbläht dar, was eine Differenzierung 
der pulmonalen Lymphangiektasie gegenüber dem idiopathischen Atemnotsyndrom erleich
tert (BROWN u. REIDBORD 1967; HERNANDES et al. 1980; SHANNON et al. 1974; THEROS 1967). 
Die Kombination einer kongenitalen pulmonalen Lymphangiektasie mit einem Chylothorax 
ist extrem selten (LANNING et al. 1978). 

Differentialdiagnostisch sind vor allem ein Atemnotsyndrom Stadium H, eine totale 
Lungenvenenfehlmündung Typ IH und eine bronchopulmonale Dysplasie im Stadium IH 
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in Erwägung zu ziehen, darüberhinaus auch ein Mikity-Wilson-Syndrom. Die letzten beiden 
Erkrankungen lassen sich durch anamnestische Daten ausschließen. 

Schwierig kann auch die Abgrenzung gegen eine perinatale interstitielle Pneumonie sein. 
Schließlich kann eine diffuse pulmonale Angiomatose das Bild einer pulmonalen Lymphan
giektasie imitieren (HoLDEN u. ALExANDER 1970). 

Abb. 26. 22 Tage altes Neugeborenes mit progredienter respiratorischer Insuffizienz bei kongenitaler pulmona
ler Lymphangiektasie. Grobretikuläre, partiell noduläre, diffuse Zeichnungsvermehrung in beiden Lungen. 
(Für die freundliche Überlassung des Bildes danke ich Herrn Professor Dr. W. SCHUSTER, Universitäts-

Kinderklinik Gießen) 

E. Zwerchfellanomalien 

I. Kongenitale Zwerchfellhernien 

Kongenitale Zwerchfellhernien sind Folgezustände einer gestörten Zwerchfellentwicklung. 
Nach der Lokalisation der Hernien unterscheidet man die am häufigsten vorkommende 

postero-Iaterale Form (Bochdaleksche Hernie) von der parasternalen (Morgagnische Hernie) 
und retrosternalen Form (Larreysche Hernie). Die Bochdaleksche Hernie, die durch das 
Trigonum lumbocostale in den Thoraxraum eventeriert, tritt vornehmlich linksseitig auf 
(GROSS 1953; HÜNER u. MAHMOUDI 1970; IRLE et al. 1969; KONRAD u. FAHMY 1959; Koz
LOWSKI u. GLASSON 1980; PIETSCH u. UNGEHEUER 1960; WISEMAN u. MCPHERSON 1977). 
Dagegen sind die Morgagnische Hernie (COMER u. CLAGETT 1966; KOROBKIN et al. 1973; 
THOMAS u. CLITHEROW 1977) und die Larreysche Hernie (DAVIES et al. 1977; GRUNDNER 
1974) überwiegend rechts lokalisiert. - In Einzelfällen können die Zwerchfellhernien auch 
beidseitig auftreten (A VNET 1962; CONDE et al. 1979; LEVY et al. 1969; ROBINSON et al. 1980). 
Als Sonderform einer kongenitalen Zwerchfellhernie, die sich im Neugeborenenalter manife
stiert, ist die sog. Spätform bzw. verzögert auftretende Form einer Zwerchfellhernie (late-
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onset-Hernie) bekannt (FAuRE et al. 1971; GLASSON et al. 1975; KENNY 1977; KIRCHNER 
et al. 1975; SIEGEL et al. 1981; YOUNG 1978). 

In der Neugeborenenperiode haben vornehmlich die Bochdaleksche Hernie und die verzö
gert auftretende Form einer Bochdalekschen Hernie Bedeutung, während die Morgagnische 
und Larreysche Hernie in der Regel erst im späteren Säuglings- oder Kleinkindesalter mei
stens als Zufallsbefund entdeckt werden, da sie über lange Zeit symptomlos bleiben können. 

Pathogenetisch liegt der Entwicklung einer kongenitalen Bochdalekschen Zwerchfellher
nie ein fehlerhafter Ver schluß der Foramina pleuroperitonealea und eine mangelhafte musku
läre Durchsetzung des betroffenen Zwerchfell anteils zugrunde (ENGELMANN 1975; GROSS 
1953; IRLE et al. 1969; REED u. LANG 1969; TÖNDURY 1967). 

Die Bochdaleksche Hernie führt in der Regel unmittelbar post partum zu einer lebens be
drohlichen respiratorischen Insuffizienz. Der Ausprägungsgrad der die Bochdaleksche Hernie 
oft begleitenden Lungenhypoplasie erlaubt einen Rückschluß auf den intrauterinen Zeitpunkt 
der Herniation. Tritt die Hernienbildung zum Zeitpunkt der Bronchialaufzweigung auf, d.h. 
um die 10.-14. Gestationswoche, entwickelt sich sowohl auf der Hernienseite eine ausgeprägte 
Lungenhypoplasie wie auch auf der Gegenseite, bedingt durch Mediastinalverdrängung mit 
Interferenz des Lungenwachstums. Entwickelt sich dagegen die Herniation nach Abschluß 
der Ausbildung der Bronchien und terminalen Luftwege, ist der Hypoplasiegrad der Lungen 
wesentlich geringer (BERDON et al. 1968; WISEMAN u. MCPHERSON 1977). 

OHI et al. (1976) konnten tierexperimentell den wachstumshemmenden Effekt auf das 
Alveolarwachstum durch langdauernde Lungenkompression nachweisen. Die der Zwerchfell
hernie assoziierte Lungenhypoplasie kann darüberhinaus dadurch kompliziert sein, daß der 
fetale Kreislauf persistiert, sich eine pulmonale Hypertonie und nachfolgend ein Rechts
Links-Shunt entwickeln (BERDON et al. 1968; HALLER et al. 1976; HISLOP u. REID 1976; 
LEVY et al. 1977; NAEYE et al. 1976). Eine weitere Komplikation der Lungenhypoplasie be
steht darin, daß hypoplastische Lungen unter Beatmung sehr leicht zur Ruptur und damit 
zur Entwicklung extraalveolärer Luftansammlungen neigen. Nach FLIEGEL u. KAUFMANN 
(1972) ist die Prognose besonders dann als nahezu infaust anzusehen, wenn sich unter 
Beatmung ein Pneumothorax auf der Gegenseite der Hernie entwickelt. 

Weitere den Zwerchfell hernien assoziierte Fehlbildungen sind kardiovaskuläre Anomalien 
(BRUNDELET u. SUCKSDORFF 1964; GREENWOOD et al. 1976), zystische Fehlbildungen (CAMP
BELL u. RAFFENSBERGER 1972; EKKELKAMP u. Vos 1980), eine pulmonale Sequestration (W AL
THER 1975), Skelettanomalien (MCCREDI et al. 1978), Spaltbildungen im Bereich des Thorax 
und der vorderen Bauchwand mit gleichzeitigen Skelettfehlbildungen (DAVIES et al. 1977; 
TOYAMA 1972) sowie eine Schilddrüsenaplasie (GRuNDNER 1974). 

Der Entstehungsmechanismus einer verzögert auftretenden kongenitalen Bochdalekschen 
Hernie ist nicht geklärt. Bei diesen Patienten bestehen im Thoraxbild zunächst normal 
abgrenzbare Zwerchfellschenkel und erst nach einigen Lebenstagen läßt sich eine Herniation 
nachweisen. Man vermutet, daß bei der Hernienentwicklung auf der rechten Seite die Leber 
und bei Hernierung auf der linken Seite entsprechend die Milz zunächst eine Verlagerung 
von Magen-Darmanteilen in den Thorakalraum verhindern, mit Zunahme des intraabdomi
nalen Drucks dann aber doch eine Herniation einsetzt (FAURE et al. 1971; GLASSON et al. 
1975; KENNY 1977; KIRCHNER et al. 1975; SIEGEL et al. 1981; YOUNG 1978). 

Interessanterweise wird diese sich verzögert entwickelnde Hernienform auch im Zusam
menhang mit einer perinatalen B-Streptokokkenpneumonie beobachtet. Eine Erklärung für 
dieses Phänomen gibt es nicht (MCCARTEN et al. 1981; NIELSEN et al. 1980). 

Röntgenologisch stellt sich die Bochdaleksche Hernie bei linksseitiger Lokalisation unmit
telbar post partum als weichteildichte Verschattung des linken Hemithorax bei gleichzeitig 
fehlender Abgrenzbarkeit des Zwerchfellschenkels dar. Das Abdomen dieser Neugeborenen 
ist auffallend luftarm, oft ist nur der Magen als wenig lufthaltiges, in den Thorakalraum 



Kongenitale Zwerchfellhernien 47 

hinein verlagertes Gebilde erkennbar (Abb. 27 a). Manchmal stellt sich in dem luftarmen 
Abdomen eine stehende, geblähte Sigmaschlinge dar. Dieselbe entsteht durch Luftübertritt 
aus den intrapleural gelegenen komprimierten Darmanteilen in das Sigma. Durch gleichzeiti
gen, streßbedingten Sphinkterkrampf wird ein Entweichen der Luft per anum verhindert 
(Nicolesches Zeichen). Mit physiologischerweise fortschreitender Belüftung der in den Tho
raxraum eventerierten Darmanteile stellen sich diese dann als multiple, große, zystoide Areale 
dar (Abb. 27b) . 

a 

b 

Abb. 27. a Bochdaleksche Hernie links. Fehlende Abgrenzbarkeit des linken Zwerchfellschenkels. Totale 
Verschattung der linken Lunge, Abdrängung des Mediastinums nach rechts. Luftleeres Abdomen. b Ausge
dehnte Bochdaleksche Hernie links. Die hernierten Darmschlingen nehmen den gesamten Hemithorax links 

ein. Ausgedehnter, rechtsseitiger Pneumothorax, wobei die rechte kollabierte Lunge deutlich sichtbar wird 
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Bei rechtsseitigem Auftreten der Bochdalekschen Hernie läßt sich oft zusätzlich die feh
lende Abgrenzbarkeit des Leberschattens an typischer Stelle nachweisen ("Absent liver sign") 
(RIGGS u. HERSCHMANN 1970). Die Verlagerung der Leber in den Thoraxraum ist sehr leicht 
sonographisch zu diagnostizieren, außerdem durch eine umbilikale Phlebographie und indi
rekt auch eine Fehlposition des Nabelvenenkatheters (SAGEL u. ABLow 1970; TABER et al. 
1973). 

Die verzögert auftretende Form der Bochdalekschen Hernie stellt sich meistens in Form 
einer plötzlich auftretenden einseitigen thorakalen Verschattung dar - bei unmittelbar post 
parturn nachweislich noch normalem Thoraxbefund - (Abb. 28a, b). 

Die Morgagnische und Larreysche Hernie sind anterior und retro-, bzw. parasternal 
gelegen. Sie stellen sich im sagittalen Thoraxbild röntgenologisch als weichteildichte Verschat
tung in Projektion auf den Herzzwerchfellwinkel dar. Im seitlichen Strahlengang ist der 
vordere Anteil des betroffenen Zwerchfellschenkels nicht abgrenzbar, die Hernie selbst gibt 
sich als retro- bzw. parasternale Verdichtungsfigur zu erkennen. -

Bei nur sehr kleiner Morgagnischer Hernie kann diese röntgenologisch in Form einer 
"hirtenstabähnlichen" Aufhellungsfigur imponieren, welche durch thorakal prolabiertes pro
peritoneales Fettgewebe verursacht wird (LANUZA 1971). 

Bei bilateraler Lokalisation der antero-medialen Hernien können Herz und der sie überla
gernde Thymus soweit nach kranial abgedrängt werden, daß eine Kardiomegalie, manchmal 
auch eine "Schneemannsilhouette" des Herz und Gefäßbandes vorgetäuscht werden (ROBIN
SON et al. 1980). Im Extremfall reicht die Herniation bis in den Perikardialsack (GWINN 
u. LEE 1973; WALLACE 1977; WILSON et al. 1947). 

Die bei der kongenitalen Zwerchfellhernie zu berücksichtigenden Differentialdiagnosen 
richten sich nach der Hernienlokalisation. Gegen die Bochdaleksche Hernie sind vor allem 
ein flüssigkeitsgefülltes kongenitales lobäres Lungenemphysem, ein kongenitaler Hydro- und 
Chylothorax sowie ein Hämatothorax abzugrenzen. Die erweiterte Differentialdiagnose 
umfaßt die zystisch-adenomatoide Lungenmalformation, das Pleuraempyem und einen intra
thorakalen Tumor sowie die äußerst seltene Zwerchfellaplasie. -

Die retro- und parasternalen Hernien sind abzugrenzen gegen tumoröse Prozesse im 
vorderen unteren Mediastinum, so z.B. die sehr seltene Perikardzölomzyste. 

11. Akzessorisches Zwerchfell 

Das akzessorische Zwerchfell ist eine ausgesprochen seltene Anomalie, die vermutlich 
keine isolierte Fehlbildung darstellt, sondern eine Form der Hypogenese der rechten Lunge 
(FELSON 1972). Unterstützt wird diese Annahme dadurch, daß das akzessorische Zwerchfell 
sehr oft assoziiert ist mit einer Hypoplasie des rechten Ober- und Mittellappens, einer anor
malen systemischen Blutversorgung sowie einer fehlerhaften venösen Lungendrainage (FEL
SON 1972; GWINN et al. 1974; IKEDA et al. 1972; WILLE et al. 1975). 

Auch die Kombination eines akzessorischen Zwerchfells mit einem Vorhofdefekt wurde 
beschrieben (TOMISAWA et al. 1974). KANANOGLU U. TUNCBILEK berichten über einen Fall 
mit einem linksseitig lokalisierten akzessorischen Zwerchfell. 

Das akzessorische Zwerchfell entspricht einer muskulärbindegewebigen Membran, welche 
ventral vom normalen Zwerchfell schenkel entspringt, im dorsalen Anteil als Duplikatur nach 
postero-Iateral verläuft und in Höhe der 5. bis 7. Rippe ansetzt (HASHIDA u. SHERMAN 
1961; KANANOGLU U. TUNCBILEK 1978; NIGOGOSYAN u. OZARDA 1961; WILLE et al. 1975). 
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a 

b 

Abb. 28a, b. Neugeborenes mit verzögert auftretender Zwerchfellhernie (Bochdaleksche Hernie) rechts. a 
Normaler Thoraxbefund am 1. Lebenstag. Rechtsseitige Klavikulafraktur. b Verschattung des rechten Unter

und Mittelfeldes, Zwerchfellschenkel rechts nicht mehr abgrenzbar. - "Absent-liver-sign" 

Die Entstehung des akzessorischen Zwerchfells wird auf einen unvollständigen Deszensus 
des Septum transversum zurückgeführt (WILLE et al. 1975). 

Im Thoraxbild stellt sich das akzessorische Zwerchfell nicht direkt dar. Auf diese Anomalie 
hinweisende Symptome im sagittalen Thoraxbild sind ein verkleinerter Hemithorax, eine 
Transparenzminderung desselben, vornehmlich medial, eine Unschärfe von Herz- und Media
stinalbegrenzung und eine Verlagerung des Herz und Gefäßbandes zum akzessorischen 
Zwerchfell hin. In der seitlichen Projektion grenzt sich retrosternal und parallel zu diesem 
verlaufend eine breite, bandförmige Verdichtung ab, die nach dorsal hin konkavbogig scharf 
abgegrenzt ist. Diese Verdichtung entspricht nicht dem akzessorischen Zwerchfell, sie ist 
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vielmehr das Korrelat extrapleuralen Fettgewebes, das den Raum der hypoplastischen 
Lungenanteile einnimmt (CREMIN u. BASS 1975; DAVIS U. ALLEN 1968; FELSON 1970) 
(Abb. 29a, b). Differentialdiagnostisch ist in erster Linie an eine Lungenhypoplasie sowie 
an eine partielle überlappen- und Mittellappenatelektase zu denken. Weniger wahrscheinlich 
im Neugeborenenalter ist eine pulmonale Sequestration (ÜPPERMANN et al. 1982, S. 127). 

a 

b 

Abb. 29a, b. 4 Monate alter männlicher Säugling mit akzessorischem Zwerchfell rechts. a Subtotale schleierige 
Eintrübung des rechten Hemithorax. b Retrosternal bandförmige weichteildichte Verschattung 
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111. Zwerchfellagenesie 

Die schwerste Form einer fetalen Entwicklungsstörung des Zwerchfells stellt die Agenesie 
dar. Diese kann uni- und bilateral auftreten. Die Ätiologie dieser extrem seltenen Anomalie 
ist nicht bekannt. Sie wird im Rahmen eines familiären rezessiv-autosomalen Erbleiden, 
aber meistens sporadisch beobachtet (PASSARGE et al. 1968). FEINGOLD berichtete 1971 über 
einen Patienten mit einer kongenitalen Rötelnerkrankung und einem membranösen Zwerch
fell ohne muskuläre Elemente (FEINGOLD 1971). Die Röntgensymptome der Zwerchfellagene
sie entsprechen denen einer kongenital uni-, bzw. bilateralen Zwerchfellhernie. 
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