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Obere Luftwege 

Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

Die Nasenhaupthöhle, die ihr angeschlossenen Ne­
benhöhlen und der Rachen (Nasopharynx) werden zu 
den oberen Luftwegen gerechnet34. Sie dienen der 
Grobreinigung der Atemluft, v. a. aber ihrer Anfeuch­
tung und Erwärmung33• Die Luftströmung in der Na­
senhöhle ist turbulent, die Nebenhöhlen werden im 
Nebenstrom belüftet. Bei Erhöhung des normalen 
0,5- 2 cm H20 / l/s betragenden Strömungswiderstan­
des, z. B. durch Schleimhautschwellung und Sekret­
verstopfung, oder auch bei Septumfehlstellungen u. 
dgl. wird die normale Nasenatmung durch Übergang 
zur Mundatmung umgangen; der Grenzwiderstands­
wert liegt bei etwa 5 cm H20 / l/s. Die Schutzwirkung 
der Nase für die tieferen Luftwege wird damit weitge­
hend aufgehoben. 

Nasenhaupthöhle 
Sie ist durch das mediane Septum geteilt und wird in 
beiden Hälften durch die Nasenrnuscheln in drei Na­
sengänge gegliedert, in deren unteren der Tränenna­
senkanal mündet. Drei Regionen mit unterschiedli­
cher Schleimhautausstattung werden unterschieden28 : 

• die Regio vestibularis bildet den unteren vorderen 
Teil, der von Plattenepithel ausgekleidet wird und die 
Vibrissen und Talgdrüsen enthält, 
• die Regio respiratoria als Hauptteil mit respiratori­
schem Epithel (c> S.726), sero mukösen Drüsen, ei­
nem sehr stark entwickelten Gefäßplexus z. T. mit 
Schwellkörperfunktion und lymphatischem Gewebe 
besonders im Bereich der Choanen; auch die Nasen­
nebenhöhlen gehören zu dieser Region und haben 
gleichen Schleimhautaufbau, 
• die Regio o/factoria ist auf die Schleimhaut der 
oberen Muschel, des oberen Septumanteiles und des 
Nasendaches begrenzt; hier enden die Fasern des 
N.olfactorius in den bipolaren Riechzellen, die zwi­
schen Stützzellen eingebettet sind und ihre Fortsätze 
in eine von den tubulären Bowman-Drüsen gebildete 
Sekretschicht tauchen. 
• Im Nasopharynx wird in unterschiedlichen Antei­
len Plattenepithel neben dem mehrreihigen Flimmer­
epithel gefunden. Die Schleimhaut ist reich mit lym­
phatischem Gewebe ausgestattet, das wie die Rachen­
tonsille zu dem Waldeyer-Rachenring gerechnet wird. 

Nasennebenhöhlen 
Sie entstehen, beginnend mit den Kieferhöhlen, im 
2.- 3. Fetalmonat durch Aussprossung des Epithels 
der Nasenhöhle in das Mesenchym39• Die unter­
schiedliche Intensität dieses als Pneumatisation be­
zeichneten Vorganges führt zu individuell stark wech­
selnder Höhlenentwicklung (c> S.706). 
• Kieferhöhlen.' Sie sind die größten Höhlen von je ca. 
15 cm3 Volumen, ihre Mündung erfolgt in den mittle­
ren Nasengang. 
• Stirnhöhlen .' Sie entwickeln sich am spätesten und 
zeigen die stärksten individuellen Variationen, sie 
münden über den Canalis nasofrontalis ebenfalls in 
den mittleren Nasengang. 
• Die zwischen Nase und Orbita entwickelten Sieb­
beinzellen bestehen aus ungleich großen kommunizie­
renden Hohlräumen. Sie münden teils in den mittle­
ren, teils in den oberen Nasengang. 
• Keilbeinhöhlen .' Sie bilden einen abgetrennten Teil 
der Hinterwand der Nasenhaupthöhle und münden 
in den oberen Nasengang. 

Von praktischer Bedeutung ist die nur chmale Ver­
bindung zu der Nasenhaupthöhle36 so daß e , zu­
mal bei entzündlicher Schleimhaut chwellung, zu 
einem weitgehenden Ab chluß mit Sekret tagnati­
on und Empyembildung kommen kann. Die Kom­
plikationen entzündlicher Proze e werden durch 
die Nachbarschaft beziehungen (Orbita, Subdu­
ralraum, Oberkieferzähne) be timmt. 

Die Lymphgefäße vereinigen sich im Choanalbe­
reich. Die Lymphe wird den retropharyngealen und 
oberen zervikalen Lymphknoten zugeführt. Von Be­
deutung sind weiterhin die über die perineuralen 
Scheiden des N.olfactorius bestehenden Lymphver­
bindungen zum Subarachnoidalraum. 

Mit der von GräJJ angegebenen Technik der sog. 
großen Halssektion läßt sich eine Übersicht über die 
oberen Luftwege gewinnen21 . 
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Fehlbildungen 

• Schwere Mißbildungen der Nase gehen oft mit Ent­
wicklungsstörungen des Gehirns einher 40• Bei Sieb­
beindefekten kommt es zur intra nasalen Enzephaloze­
le. bei der meist zugleich die Nasenwurzel verbreitert 
ist. Bei der Arrhinenzephalie fehlen die Nn.olfactorii, 
Riechhirn und Nase sind fehlgebildet2s,29. Bei der 
Aprosopie fehlen Nase und Riechhirn völlig. 
• Eine weitere Fehlbildungsursache sind Störungen 
bei der Entwicklung und Vereinigung von Stirn- und 
Oberkieferfortsätzen. Hier kann es zur Bildung von 
medianen oder lateralen Nasenspalten. Nasenfistein 
und Zysten kommen, die Flimmer- oder Plattenepi­
thel tragenl6• Hierzu gehören auch die Nasoalveolarzy­
steno die sich zum Nasenvorhof oder mundwärts aus­
dehnen27• Schwere Störungen können zu Nasenver­
doppelung oder zu doppel- oder einseitigen rüsselarti­
gen Deformationen (Proboscis) führen47 • 

• Deformationen des vorderen Septumanteiles (Devia­
tio septi) sind sehr häufig, gewöhnlich aber ohne 
funktionelle Bedeutung. Die Anlage der Nebenhöh­
len unterliegt starken individuellen Variationen. Pneu-

Kreislaufstörungen 

Ödem, Hyperämie, Anämie 

Ödeme der Nasenschleimhaut treten v. a. bei entzünd­
lichen Prozessen auf. Eine Kongestionierung (passive 
Hyperämie) kommt v. a. bei Herzinsuffizienz vor. Eine 
Anämie findet sich bei örtlicher Kälteeinwirkung oder 

Abb.11.1. Locus Kiesselbachii. Dichtes Gefäßgeflecht im vor­
deren unteren Septumbereich. H. E. 30fach 

matisationshemmungen führen zur Hypoplasie und 
Aplasie. bei überstarker Pneumatisation können sich 
die Höhlen bis in die laterale Orbitalwand, die Keil­
beinflügel oder das Nasenbein vorschieben53 . 

Als weitere wichtige Fehlbildung ist 
• die Choanalatresie zu nennen, die in ihrer typischen 
Form öfter mit anderweitigen Fehlbildungen des Ge­
sichtsschädels, besonders auch mit Arrhinenzephalie, 
verbunden istI9,2S. Der meist doppelseitige, oft voll­
ständige Verschluß ist angeboren, öfter familiär-erb­
lich. Die Verschlußplatten sind meist bindegewebig­
knöchern. Die sehr viel selteneren atypischen Cho­
analatresien sowie endonasale und anteriore Nasen­
atresien und Synechien sind durchweg bindegewebig 
und beruhen auf erworbener narbiger Grundlage . 
• Atresien des Tränennasenganges. der normalerweise 
im 8. Fetalmonat durchgängig wird, können sich 
durch eine blasige Vorwölbung in den unteren Nasen­
gang bemerkbar machen und Ursache einer angebo­
renen Tränensackentzündung sein2s• 

vasokonstriktiver Medikation sowie bei allgemeiner 
Anämie. Schwellungszustände der Schleimhäute wer­
den vielfach durch regulative aktive Hyperämien her­
beigeführt. Ganz allgemein unterliegt die Schleim­
hautdurchblutung zahlreichen regulativen neuralen 
und hormonalen Einflüssen. Der Blutzufluß erfolgt 
von Ästen der Aa. carotis interna und externa, der Ab­
fluß erfolgt über V. facialis, V. ophthalmica und 
Vv. maxillares37• 

Nasenbluten (Epistaxis) 

Nasenbluten ist die häufigste Kreislaufstörung. Es 
kann vereinzelt lebensgefährliches Ausmaß anneh­
men. Bei etwa 90% aller Fälle handelt es sich um eine 
Arrosionsblutung mehr oder weniger banaler Ursache 
aus dem Locus Kiesselbachii (Abb. 11 .1), einem dich­
ten Kapillargeflecht am vorderen unteren Septum 
(auch als Little-Stelle bezeichnet); in manchen Fällen 
kann es Hinweis auf Tumoren oder innere Erkrankun­
gen sein. Nach der Ursache sind zu unterscheiden2s : 
• Nasenbluten aus lokaler Ursache wie Trauma, Poly­
pen, Tumoren, Teleangiektasien u. ä., 
• symptomatisches Nasenbluten bei fieberhaften Er-



krankungen, insbesondere Infektionen mit Alteration 
der Nasenschleimhaut, Nierenkrankheiten, Arterio­
sklerose und Hypertonie, Bluterkrankungen, Diabetes 
u. a., aber auch bei Menstruation und hormonalen 
Störungen, 
• essentielles Nasenbluten bei dem M. Rendu-Osler 
(Teleangiectasia haemorrhagica hereditaria), bei dem 

Rhinitis 

U nspezifische Rhinitis 

Akute Rhinitis 

• Rhinitis catarrhalis: Sie beginnt mit einer Zirkulati­
onsstörung und starken Schleimhautschwellung, der 
alsbald die reichliche Absonderung eines serös-schlei­
migen Sekretes folgt, die der Erkrankung den Namen 
gegeben hat. Oft folgt ein schleimig-eitriges Stadium. 

Ursache können Infektionen, allergische Reaktio­
nen oder auch chemische oder physikalische Schleim­
hautreize sein. Etwa 90% der Fälle beruhen auf Virus­
infektionen, die oft mehrfach im Jahr auftreten 
und insgesamt fast 213 aller Erkrankungen ausma­
chen 7.20,22,28,43,49. 

• Infektiöser Schnupfen (Koryza): Er beruht auf einer 
Virusinfektion, v. a. durch Rhinoviren, daneben durch 
Influenza- und Parainfluenzaviren, Adenoviren, Cox­
sackie A 21, RS-Virus. 

Innerhalb der ersten Tage wird das Flimmerepithel 
der Regio respiratoria weitgehend zerstört; im Sekret 
werden abgestoßene Epithelien, teilweise mit Ein­
schlußkörperchen, nachweisbar. Damit wird einer se­
kundären bakteriellen Besiedlung der Weg bereitet, 
wobei Pneumokokken, Strepto- und Staphylokokken 
sowie H. influenzae am häufigsten vorkommen 14. Mit 
der bakteriellen Superinfektion wird das Sekret eitrig. 
Die Infektion pflegt nach etwa 1 Woche unter Rege­
neration des Epithels abzuklingen. 

Wichtigste Komplikation ist die Ausbreitung der In­
fektion auf die Nebenhöhlen. Schwere Läsionen kön­
nen auch die Riechzellen der Regio olfactoria zerstö­
ren. 

Wenn auch die Virusinfektion das entscheidende 
Ereignis darstellt, so scheint zu ihrer Haftung sehr 
häufig ein Feuchtigkeits- oder Kältereiz beizutra­
gen, der reflektorische Zirkulationsstörungen in 
der Schleimhaut zur Folge hat. Dieser Zusammen­
hang kommt in der Bezeichnung Erkältungskrank­
heil oder "common cold" zum Ausdruck28• 
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es schon in der Kindheit, oft jahreszeitlich an Früh­
jahr und Herbst gebunden, noch vor der sichtbar in 
Erscheinung tretenden Angiomatose beobachtet wird. 
In der Nasenschleimhaut sind dann zahlreiche ektati­
sche Gefäßräume in z. T. knäuel artiger Verdichtung 
sowie Wandveränderungen an den größeren Gefäßen 
und entzündliche Begleitreaktionen zu finden 1s• 

• Schnupfen als Begleiterscheinung tritt - ähnlich wie 
die sog. Ausscheidungsbronchitis ([> S. 731) - bei ver­
schiedenen Viruserkrankungen und bakteriellen Infek­
tionskrankheiten oft als Initialerscheinung auf (Ma­
sern, Grippe, Windpocken, Typhus, Paratyphus, epi­
demische Meningitis u. a.). 
• Allergisch-neurovaskuläre Rhinitiden kommen als 
Reaktion auf die verschiedensten Allergene vor. Der 
Heuschnupfen als Pollenallergie tritt jahreszeitlich, an 
die Gräserblüte gebunden, auf. Andere Formen wer­
den durch Mehlallergene (Bäckerrhinitis), Tierhaare, 
verschiedene Hausstäube, Arzneimittel, nutritive Al­
lergene oder auch bakterielle Allergene ausgelöst bzw. 
unterhalten28,32. 

Der Auslösungsmechanismus ist der gleiche wie bei 
Asthma ([> S.742), auch das morphologische Bild ist 
sehr ähnlich. Im Vordergrund der besonders vasomo­
torisch geprägten Reaktionen steht eine starke sero­
muköse Sekretion und ein akutes Schleimhautödem 
mit Verquellung der Basalmembran und Eosinophilie. 
• Spezielle bakterielle Infektionen sind die eitrige Rhi­
nitis gonorrhoica, die zusammen mit der gonorrhoi­
schen Konjunktivitis von infizierten Müttern auf das 
Neugeborene übertragen werden kann, und die diph­
therische Rhinitis, ebenfalls vorwiegend bei Neugebo­
renen und Säuglingen mit teils serös-eitriger, teils 
pseudomembranöser oder auch ulzeröser Entzün­
dung. 

Chronische Rhinitis 

Ätiologie, Pathogenese 
Chronische Rhinitiden können durch wiederholte 
akute Infektionen oder langdauernde Reizzustände 
hervorgerufen werden, wobei sich häufiger Septum­
deviationen, Hyperplasien der Rachenmandel (Ade­
noide) oder auch chronische Sinusitiden begünsti­
gend auswirken. 

Klassifikation 
Die chronische Rhinitis tritt in hyperplastischer und 
atrophischer Form aufS, 7,28: 
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• Chronische hyper plastische Rhinitis: Sie entwickelt 
sich häufig aus der allergischen Rhinitis. Das chroni­
sche Schleimhautödem führt zur Verdichtung und 
Vermehrung des bindegewebigen Stromas. Oft kommt 
es auch zur Bildung der sog. (hyper plastischen) 
Schleimhautpolypen, deren glasig erscheinendes Stro­
ma hochgradig ödemisiert ist. Oft bestehen noch eine 
erhebliche Eosinophilie und Basalmembranverquel­
lung, die auf eine allergische Ätiologie hinweisen. Das 
oft vermehrt becherzellhaItige Epithel kann im Kup­
penbereich durch eine Plattenepithelmetaplasie ersetzt 
sein. Bei den mehr infektiös geprägten Formen stehen 
Iymphoplasmazelluläre Infiltrate, Fibrosierung und 
die Entwicklung kleiner Lymphfollikel im Vorder­
grund. Die Schleimdrüsen können in der Fibrose zy­
stisch umgewandelt werden. 
• Rhinitis sicca anterior: Sie gehört zu den atrophi­
schen Entzündungsformen und ist vorwiegend im Be­
reich des knorpeligen Septumanteiles lokalisiert. Die 
Schleimhautatrophie geht mit Drüsenschwund einher. 
Auf Erosionen bilden sich Borken, später kann es 
auch zu tieferreichenden Ulzerationen kommen. 
Durch Traumen (bohrender Finger) kommt es zur Bil­
dung sog. blutender Septumpolypen (teleangiektatische 
Granulome). Chronische Reize, Staubbelastungen 
durch Kalk, Chromat, Arsen45•48, auch Kokain­
schnupfen sind die häufigeren Ursachen. Der Prozeß 
kann zur Septumperjoration führen. 
• Rhinitis chronica simplex: Sie ist eine chronische 
Rhinitis ohne wesentliche Dickenänderung der 
Schleimhaut. Die seltene Veränderung wird vorwie­
gend in der Pubertätszeit gefunden, so daß hormonale 
Einflüsse diskutiert werden. Bei nur geringen entzünd­
lichen Infiltraten gilt der Ersatz des Flimmerepithels 
durch hochprismatische undifferenzierte Zellen als 
charakteristisch. 
• Rhinitis atrophicans: Bei der Rhinitis atrophicans 
simplex besteht eine hochgradige Atrophie und zell ar­
me Fibrose, die Drüsen sind weitgehend geschwun­
den, es besteht eine Plattenepithelmetaplasie. Der Pro­
zeß soll sich "primär-chronisch" entwickeln können35• 

Eine besondere, heute selten gewordene Form ist die 
• Rhinitis atrophicans foetida (Ozäna), bei der es zur 
Bildung eines süßlich-faulig riechenden Sekrets 
kommt. Diese Form wird vorwiegend bei Frauen 
beobachtet und beginnt häufig z. Zt. der Pubertät; ihre 
Ä'tiologie ist unklar, auch die Beziehungen zwischen 
bei den Rhinitisformen sind strittig28• Familiäre Häu­
fung der Ozäna wurde beobachtet. 

Zur Austrocknung und Atrophie der Nasen­
schleimhaut kann es auch im Rahmen des Sjögren­
Syndroms (Dakryosialoadenopathia atrophicans, 
[> Bd.2, Kap. 1) kommen5• 

Spezifische Rhinitis 

Tuberkulose 

• Häufigste Form ist der Schleimhautlupus, der ge­
wöhnlich an der Grenze zur äußeren Haut beginnt 
und im Gegensatz zu der vorwiegend kanalikulär ent­
stehenden Kehlkopftuberkulose dem Formenkreis 
der hämatogenen Streutuberkulose zuzuordnen ist13 • 

Häufig besteht eine Kombination mit einem Lupus 
der Gesichtshaut. Es bilden sich Tuberkel, die später 
das Epithel durchbrechen und durch Zerfall der käsi­
gen Nekrosen zur Geschwürsbildung führen5,18,28. Die 
Ausbreitung erfolgt überwiegend im Bereich des Sep­
turns und der unteren Nasenmuschel. So entstehen 
ausgedehnte Zerstörungen der Schleimhaut und des 
knorpeligen Septums (" Totenkopfgesicht"). 
• Isolierte Tuberkulome, die in polypöser Form auf­
treten, sind sehr selten. 
• Häufiger wird der Tränennasengang mit betroffen. 
Eine Ausbreitung auf die Nebenhöhlen tritt nur selten 
ein. Insgesamt ist die Erkrankung in den medizinisch 
gut versorgten Ländern selten geworden. 

Sarkoidose 

Sie kann ebenfalls die Nasenschleimhaut befallen. Es 
bilden sich die typischen nicht verkäsenden Granulo­
me. Im Abheilungsstadium kommt es zur Vernarbung 
mit Stenosierungen 28• Eine chronische atrophische 
Rhinitis kann gleichzeitig bestehen. 

Lues 

Auch die Syphilis ist selten geworden. 
• Die Coryza syphilitica gehört zur konnatalen Syphi­
lis. Histologisch besteht eine lymphozytäre Infiltration 
mit oberflächlichen Ulzerationen. 
• Die gummöse Form des Erwachsenen führt zur Zer­
störung des Nasenseptums, wobei durch Einsinken 
der Nasenwurzel die Sattelnase entsteht. Die biopti­
sche Differentialdiagnose zur Tuberkulose kann 
schwierig sein? Es finden sich nekrotisch zerfallende 
epitheloidzellige Granulationen, reichlich Plasmazel­
len und Intimaproliferationen an den kleinen Venen. 

Lepra 

Sie kommt in allen ihren Formen, am häufigsten aber 
in der bakterienarmen tuberkuliden Form vor5,28. Die 
lepromatöse Form ist besonders im Zentrum bakte­
rienreich (Mycobacterium leprae; Ziehl-Neelsen­
Färbung). Die sog. Leprazellen (Virchow-Zellen, 
Pseudoxanthomzellen) haben ein reichliches feinwa­
big aufgehelltes Zytoplasma mit RandsteIlung des 



chromatindichten Kernes. In anderen Fällen treten 
nur uncharakteristische chronisch-entzündliche Ver­
änderungen auf. 

Rhinosklerom 

Die Krankheit beginnt als uncharakteristische granu­
lierende Entzündung mit derben Infiltraten im Be­
reich der Nasenlöcher. Der Prozeß kann sich mund­
wärts, auf die Nasenflügel und auch zu den Augenli­
dern sowie intranasal und bis in die tiefen Luftwege 
ausdehnen. 

Im 2. Stadium treten die charakteristischen Miku­
licz-Zellen. deren schaumig-wabiges Zytoplasma 
reichlich Bakterien enthält (Klebsiella rhinoscleroma­
tis .. grampositiv). zwischen den plasmazellreichen In­
filtraten auf. 

Im 3. Stadium kommt es, oft nach Ausbildung lap­
piger geschwulstartiger Wucherungen, zur groben 
sklerosierenden Vernarbung. 

Wegener-Granulomatose 

Die Krankheit5o,51 ist nach neuerer Auffas­
sung7,12,17,26,28 gegenüber dem ebenfalls im Nasenbe­
reich und unter einem ganz ähnlichen morphologi­
schen Bild und klinischen Erscheinungen verlaufen­
den, auch als "lethal midline granuloma", Osteomye­
litis necroticans, progressives malignes Granulom u. a. 
bezeichneten Granuloma gangraenescens30 abzugren­
zen. 

Ätiologie, Pathogenese, Epidemiologie 
Die Wegener-Granulomatose verläuft als schließlich 
generalisierte, herdförmig nekrotisierende Angiitis, 
wahrscheinlich im Sinne einer Immunvaskulitis bei ei­
nem möglicherweise aus einer Luftwegsinfektion stam­
menden Allergen. Die Erkrankung ist selten und tritt 
am häufigsten im 4. und 5, Lebensjahrzehnt auf. 

Klinik, Morphologie 
Der Beginn ist unspezifisch, fieberhaft, er spielt sich 
bei etwa i3 der Fälle im oberen Respirationstrakt, zu 
etwa Yl primär in der Lunge ab, 

Es entwickeln sich zur Nekrose neigende Granulo­
me aus Epitheloidzellen, Riesenzellen des Fremdkör­
per- oder Langhans-Typus, Lymphozyten, Plasmazel­
len und Eosinophilen; an kleinen Arterien und Venen 
sind proliferative und nekrotisierende entzündliche 
Veränderungen nachweisbar. In den Schleimhäuten 
bilden sich Geschwüre, die in der Nase zu Knorpel­
und Knochenzerfall führen können. 
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Die pulmonalen Läsionen bestehen aus miliaren 
Granulomherden, die später zu gröberen infarktarti­
gen Feldern zusammenfließen, schließlich kavernös 
einschmelzen können. In den späten Stadien werden 
ähnliche granulomatöse Herde mit Angiitis in allen 
Organen gefunden, Die bei etwa Y4 der Kranken auf­
tretende herdförmige proliferative Glomerulitis und 
granulomatäse Periglomerulitis ist eine Spätmanifesta­
tion. 

Verlauf, Prognose 
Die Prognose ist ausgesprochen ungünstig, der Tod 
tritt meist an pulmonalen Komplikationen oder an 
Niereninsuffizienz ein. 

Granuloma gangraenescens 

Ätiologie, Pathogenese 
Der Prozeß wird als granulomartige oder blastoma­
töse Retikulose (malignes Granulom) gedeutet. 

Klinik 
Die Krankheit beginnt nach einem oft langen Vorsta­
dium unspezifischer Entzündung mit einer herdförmi­
gen Induration im Bereich des Vestibulums, Septums 
oder einer Nasenmuschel. Nasenbluten ist ein häufi­
ges frühes Symptom des beginnenden Zerjalles, der 
sich auf Knorpel und Knochen des Nasengerüstes, 
Gaumens, der Nebenhöhlen und des Oberkiefers aus­
breitet. Die bakterielle Besiedlung ist sekundär. Auch 
der Kehlkopf und die Trachea können mitbeteiligt 
sein. Pulmonale Herdbildungen dürften am ehesten 
aus Aspirationen von nekrotischem Material stam­
men. 

Morphologie 
Mikroskopisch treten Retikulumzellproliferationen zwi­
schen dichten lymphoplasmazellulären Infiltraten 
hervor; auch sollen teilweise Riesenzellen des Stern­
berg-Typus auftreten, doch handelt es sich dabei mög­
licherweise um Fälle von Lymphogranulomatose, die 
unter dem Bild des Granuloma gangraenescens ver­
laufen. Beziehungen zu einer Angiitis bestehen nicht. 

Verlauf, Prognose 
Blutungen aus arrodierten Gefäßen und Lungengan­
grän sind die häufigsten Todesursachen. 

Weitere seltene Rhinitiden 

Sonstige seltene granulomatöse und infektiöse Pro­
zesse ([> Giese 5 und Köhn 28). 
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Sinusitis 

Pathogenese 
Die Infektion der Nasennebenhöhlen erfolgt 
• vorwiegend Jortgeleitet, und zwar besonders rhino­
gen, seltener dentogen, 
• selten hämatogen, dann öfter als der Rhinitis koor­
dinierte Sinusitis, z. B. bei Infektionskrankheiten. 
Die morphologischen EntzündungsJormen sind wegen 
des weitgehend gleichen Schleimhautaufbaues die 
gleichen wie bei der Rhinitis5,28,38. 

Morphologie 
Die katarrhalische seröse Sinusitis (Abb. 11.2 a) ist oft 
Vorstadium der nachfolgenden eitrigen Sinusitis, bei 
der gewöhnlich ein Bakteriengemisch nachgewiesen 
wird. Bei den allergisch unterhaltenen Entzündungs­
formen findet man häufig ebenfalls eine starke Eosi­
nophilie bzw. hyaline Verdickung der Basalmembran 
(Abb. 11.2 c). Die chronischen Entzündungen haben 

Abb.11.2a-d. Formen der Sinusitis: a Katarrhalische Sinusitis 
mit vermehrter Schleimsekretion und Epitheldesquamation. 
H. E. 50fach. b Chronisches Empyem mit eingedicktem eitrigem 
Inhalt, Kieferhöhle. H. E. 50fach. c Chronische Sinusitis, ver­
mutlich auf allergischer Basis. Basalmembran (BM) massiv ver-

eine besondere Neigung zur Ausbildung des hyper­
plastischen Typus mit Bildung entündlich-hyperplasti­
scher Polypen, die aus den Mündungsöffnungen in 
den Nasengang oder die Choanen hineinreichen kön­
nen. Plattenepithelmetaplasien sind häufig. Die Drü­
sen können in der Fibrosierung zystisch umgewandelt 
werden (Abb. 11.2 d). 

Eine Besonderheit sind die Empyeme (Abb. 11.2 b). 
Das stagnierende Sekret und Exsudat kann eindicken, 
gelegentlich gekammert werden. 

Nekrosen der Schleimhaut und Blutungen können 
zur granulierenden Entzündung führen, z. T. mit kri­
stallinen Cholesterinausfällungen. 

Komplikationen 
Die Entzündung kann lymphogen oder direkt auf die 
knöcherne Wand und deren Umgebung übergreifen. 
Mögliche Komplikationen sind: 

dickt und hyalinisiert. Epithel (oben) mit vermehrten Becherzel­
len. Unterhalb der Basalmembran chronisch-entzündliche Zell­
infiltration. H. E. 150fach. d Chronische Sinusitis mit mäßig 
dichter entzündlicher Zellinfiltration und Fibrosierung, Bildung 
von Schleimdrüsenzysten. H. E. 200fach 



• Osteomyelitiden, besonders im Stirnbein und Ober­
kieferknochen, 
• subperiostale Abszesse, Fisteln oder Weichtei/phleg­
monen, 
• Orbitalphlegmonen und -abszesse, 
• epi- und subdurale Abszesse, eitrige Leptomeningiti­
den und Himabszesse. 

Entzündliche Verschlüsse der Sinusostien können 
durch Aufstauung des Sekretes zur Bildung von 
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• Mukozelen bzw. Mukopyozelen mit starker Auswei­
tung der Höhlen führen. - Bei Pilzbesiedelung kommt 
es gelegentlich zur Bildung von 
• intrakavitären Myzetomen. 

Die Bedeutung chronischer Nebenhöhleneiterun­
gen in der Fokallehre und ggf. als Allergenquelle ist 
umstritten28 • Das gilt insbesondere auch für die Dis­
kussion des sog. sinubronchialen Syndroms 23,41,44. 

Gewerbliche Schäden der Nase und Nasennebenhöhlen 

Die oberen Luftwege sind in erster Linie schädigen­
den inhalierbaren Stoffen ausgesetzt, die aus der be­
ruflichen Umwelt stammen. Die praktische Bedeu­
tung derartig ausgelöster Schäden bleibt aber hinter 
den Schädigungen der tieferen Luftwege und Lungen 
zurück28.45 . 
• Anorganische und organische Stäube: Die Schädi­
gung erfolgt mechanisch, häufig auch chemisch und 
wirkt ganz allgemein entzündungsanregend. 

Die Folge akuter Einwirkung sind Nies- und Hu­
stenreiz, auch Nasenbluten. Die chronische Einwir­
kung führt zur Entwicklung chronischer Rhinitiden, 
häufiger der atrophischen Formen. Septumperforatio­
nen treten besonders nach Chrom-(Chromat-), Arsen-

Tumoren 

Hinsichtlich der Tumoren der Nase und Nasenneben­
höhlen ergeben sich Überschneidungen zu den Tumo­
ren der Mundhöhle ([> Bd.2, Kap. 1). Wegen der Aus­
breitung ist der Ausgangspunkt nicht selten nicht 
mehr sicher feststellbar. Ausführliche Übersichten 
und Einzelliteratu~·11,24,28,31,42. 

Die vorkommenden Tumoren sind in der Klassifi­
kation der WHO in Tabelle 11.1 aufgeführt, nur die 
wichtigsten werden hier kurz besprochen. 

Mesenchymale Tumoren 

Benigne mesenchymale Tumoren 

• Die in der Klassifikation nicht erwähnten Fibrome 
sind selten; sie müssen gegen Polypen mit fibrösem 
Stroma abgegrenzt werden, gehen vorwiegend vom 

und Aluminiumwirkung auf. Etwaige Zusammenhän­
ge mit der Entstehung von Karzinomen (Berujskrebse) 
sind besonders nach Einwirkung von Arsen, Chrom, 
Nickel und Kohlenwasserstoffen zu diskutieren. 
• Säure- und Laugendämpje rufen schwere Epithel­
schädigungen hervor, die zur flächenhaften Entwick­
lung von Plattenepithelmetaplasien, oft mit stärkerer 
Verhornung, führen. Gelegentlich kommt es zu einer 
Schädigung des Riechvermögens. 
• Aerosinusitis: Eine spezielle Schädigung bei Cais­
sonarbeitem ist die relativ seltene Aerosinusitis. Dabei 
kann es zu Schleimhautablösungen und -unterblutun­
gen kommen. 

Periost aus und kommen vorwiegend in der Kiefer­
höhle vor. 
• Chondrome (ICD-O-DA M-9220/0) entstehen wohl 
vorwiegend aus Resten des knorpeligen Primordial­
kraniums; als "Höhlenchondrom" wachsen sie in die 
Nebenhöhlen vor, können aber auch in die Orbita und 
Schädelhöhle einbrechen. 
• Die eburnisierte Form der Osteome (ICD-O-DA M-
9180/0) ist seltener als das ossifizierende Fibrom (ICD­
O-DA M-9262/0), das besonders im Oberkieferbe­
reich gegenüber der fibrösen Dysplasie abzugrenzen 
ist. Osteome können nach Zerstörung ihres Stieles als 
"tote Osteome" frei in der Höhle liegen. 
• Hämangiome (ICD-O-DA M-9120/0), die häufiger 
als sog. blutender Septumpolyp nach Ulzeration der 
überkleidenden Schleimhaut auftreten, müssen gegen 
Angiogranulome (Granuloma teleangiectaticum (ICD­
O-DA M-4444.0)) abgegrenzt werden (M. Rendu­
Osler, [> S.707). 
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Tabelle 11.1. WHO-Klassifikation der Tumoren von Nase und Nasennebenhöhlen. (Shanmugaratnam u. Sobin46) 

Nase, Nasennebenhöhlen Gutartig Bösartig 

I. Epitheliale Tumoren *Papillom, plattenepithelial 
*"Transitional"-Papillom 

*Plattenepithelkarzinom 
*Verruköses Karzinom 
*Spindelzellkarzinom "Transitional"-a) invertiert, b) exophytisch 

*Adenom Karzinom 
Oxyphiles Adenom (Onkozytom) 
Pleomorphes Adenom (Mischtumor) 

* Adenokarzinom 
Muzinöses Adenokarzinom 

11. Tumoren der Weichgewebe *Hämangiom 
Hämangioperizytom 
Neurofibrom 

* Adenoid-zystisches Karzinom 
Mukoepidermoides Karzinom 

Malignes Hämangioperizytom 

Neurilemmom (Schwannom) 
*Myxom 

* Fibrosarkom 
Rhabdomyosarkom 
Neurogenes Sarkom 
(malignes Schwannom) 
Malignes Fibroxanthom Fibroxanthom (fibrotisches Histiozytom) 

Sonstige 

111. Tumoren von Knochen und 
Knorpel 

*Chondrom 
*Osteom 

Chondrosarkom 
Osteosarkom 

IV. Tumoren des lymphatischen und 
hämatopoetischen Gewebes 

Ossifizierendes Fibrom 

*(Extramedulläres solidäres Plasmozytom 
Plasmazellgranulom ?) 

Maligne Lymphome: 
Lymphosarkom 

* Burkitt-Tumor 
* Retikulosarkom 
*Plasmozytom 

V. Verschiedene Tumoren *Teratom 
Meningiom 

M.Hodgkin 

Melanotischer neuroektodermaler Tumor 

*Malignes Melanom 
*Olfaktorisch-neurogener Tumor 
(Ästhesioneurogener Tumor) 

VI. Metastasen 

VII. Unklassifizierte Tumoren 
Speziell Nasopharynx * Juveniles Angiofibrom 

Paragangliom (Chemodektom) 
Hypophysenadenom 

Chordom 
Kraniopharyngiom 

* Im Text besprochen 

• Myxome bzw. Myxojibrome. die gegen Polypen mit 
myxomatösem Stroma abzugrenzen sind, können aus­
gesprochen expansiv wachsen und in die Orbita ein­
brechen. 

Juveniles Nasen-Rachen-Fibrom 
(ICD-O-DA-T 2300 M 9160/0) 

Epidemiologie, Ätiologie 
Im Nasopharynx nimmt das sog. juvenile Nasen­
Rachen-Fibrom (Angiojibrom, Basalfibroid) eine ge­
wisse Sonderstellung ein. Es befallt ganz überwiegend 
das männliche Geschlecht zwischen 10 und 25 Jahren 
(das Vorkommen bei Frauen wird teils völlig bestrit­
ten). In jüngerer Zeit ist es anscheinend seltener ge­
worden. Die Geschlechtsdisposition und die Bindung 
an das Pubertätsalter legen die Annahme hormonaler 
Einflüsse in der Ätiologie nahe. 

Der Tumor geht vom Periost der knöchernen Wand 
des Nasen-Rachen-Raumes aus und kann im Zuge 
seines Wachstums diesen, die Nasengänge und Ne­
benhöhlen weitgehend ausfüllen, auch zu Gesichtsde­
formationen führen und in die Orbita oder Schädel­
höhle einbrechen. 

Mikroskopisch findet sich ein wechselnd zellreiches, 
teils myxomatöses und fibrornatöses Gewebe, das von 
zahlreichen sinusartigen Gefäßen und dickwandigen 
Arterienästen durchzogen wird. Maligne Entartung ist 
sehr selten. Gewöhnlich erlischt mit Abschluß des 
Schädelwachstums die Wachstumspotenz des Tu­
mors, es kann zu regressiven Veränderungen und zu 
Rückbildung kommen. 

Sarkome 

Unter den bösartigen mesenchymalen Tumoren kom­
men die Sarkome als Fibrosarkome (ICD-O-DA M-
8810/3) und Myxosarkome (ICD-O-DA M-8840/3) 
nur recht selten vor. Bei den Chondro- (ICD-O-DA M-
9220/3) und Osteosarkomen (ICD-O-DA M-9180/3) 
kann sich besonders in kleinen Biopsien die Differen­
tialdiagnose zum reparativen Riesenzellgranulom 
("brauner Tumor") (ICD-O-DA M-4411.0) ergeben, 
der wiederum gegen den in den Kiefern sehr seltenen 
echten Riesenzelltumor (ICD-O-DA M-9250/1) abzu­
grenzen wäre. 



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

• Immunoblastische maligne Lymphome (früher Reti­
kulumzellsarkome) (ICD-O-DA M-9612/3) kommen 
im Nasen-Rachen-Raum häufiger vor. Sie wachsen 
rasch und neigen zum Zerfall. Die Differentialdiagno­
se gegenüber soliden und undifferenzierten Karzino­
men kann schwierig sein. Mögliche Beziehungen zum 
malignen Granulom (Granuloma gangraenescens 
(t> S.709) werden diskutiert; in der WHO-Klassifika­
tion ist dieses jedoch bei den tumorähnlichen Läsio­
nen aufgeführt, die Differentialdiagnose kann bei 
starken begleitenden entzündlichen Reaktionen sehr 
schwierig sein. 
• Der Burkitt-Tumor (t> Bd.2, Kap.1) (ICD-O-DA 
M-9750/3) befällt vorwiegend Kinder. Er wächst 
rasch und neigt zu Zerfall mit schwersten Gewebszer­
störungen. - Die Nasenschleimhaut ist häufiger Sitz 
• extramedullärer Plasmozytome (ICD-O-DA M-
9731/3). Der Tumor wird in der WHO-Klassifikation 
bei den malignen Lymphomen aufgeführt. Wenn 
auch bei einem offenbar großen Teil der Kranken spä­
ter weitere Herde systemischer Ausbreitung auftreten, 
scheint es doch isoliert bleibende Fälle zu geben, die 
als solitäre (benigne) extramedulläre Plasmozytome 
aufgefaßt werden. Bei diesen werden im übrigen 
ebenfalls Amyloidablagerungen im Stroma beobachtet, 
die bei den "amyloid deposits" (allerdings vorwie­
gend im Larynx) ganz im Vordergrund stehen. Hier 
ergeben sich Überschneidungen mit dem sog. Plasma­
zel/granulom der WHO-Klassifikation und ulzerier­
ten, stärker entzündlich überlagerten Plasmozytomen, 
die oft schwierig gegenüber einer schweren plasma­
zellreichen Entzündung abzugrenzen sind. 

Epitheliale Tumoren 

Papillome 
(ICD-O-DA M-8050/0) 

Unter den gutartigen epithelialen Tumoren müssen die 
echten plattenepithelialen Papillome (Fibroepithelio­
me) gegen papilläre Hyperplasien abgegrenzt werden. 
Sie gleichen den Papillomen des Larynx und Tracheo­
bronchialbaumes (t> S. 722), sind aber im Nasen- und 
Nasennebenhöhlenbereich mit Ausnahme des Vesti­
bulum nasi recht selten. Maligne Entartung soll bei 
Männern häufiger sein. Die "Transitional"-Papillome 
werden (wie auch ihre karzinomatöse Form) als spe­
zielle Neoplasien des respiratorischen Epithels be­
zeichnet. Die invertierte Form muß gegen infiltratives 
karzinomatöses Wachstum differenziert werden. 

Sonstige benigne epitheliale Tumoren 

Adenome sind im ganzen selten. Epidermoide (auch als 
"echte Cholesteatome" bezeichnet), Dermoidzysten 
und Teratome kommen vorwiegend im Bereich der 
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Abb.11.3. Fortgeschrittenes Kieferhöhlenkarzinom mit Durch­
bruch zur Schädelbasis 

Stirnhöhle, v. a. im Stirnbein, vor. Die zystischen For­
men können sehr groß werden und zu starken Defor­
mationen führen. 
• Adamantinome und sonstige den Zahnanlagen zu­
zuordnende Tumoren (t> Bd.2, Kap. 1). 

Karzinom 
(ICD-O-DA M-8010/3) 

Epidemiologie 
Die Häufigkeitsangaben liegen bei 1-2% aller bösarti­
gen Geschwülste24,28; in der DDR-Sammelstatistik 
von 1959 machten sie aber nur 0,2% aus7, Karzinome 
sind die häufigsten malignen Tumoren im HNO­
Bereich. Sie treten bei Männern und Frauen unter Be­
vorzugung des höheren Lebensalters nahezu gleich 
häufig auf. 

Ätiologie, Pathogenese 
Eine spezielle A"tiologie ist nicht bekannt (zur Frage 
Berufskrebs der Nase, t> S.711). Beziehungen zu 
chronischen Entzündungen als möglichem kokarzino­
genem Faktor sind umstritten, ebenso die Beziehun­
gen zu Metaplasie und Dysplasie. Nach der geogra­
phischen Verteilung sollen Nasenkarzinome in China 
und Ostasien häufiger als in Europa und den USA 
auftreten. 

Lokalisation 
Nach der Lokalisation gehen die Karzinome am häu­
figsten von den Kieferhöhlen aus (Abb. 11.3), es folgen 
die Siebbeinzellen sowie Septum und Vestibulum, 
dort öfter in Form des verrukösen Karzinoms. Die 
Stirnhöhlen sind nur selten, die Nasenhaupthöhle ist 
primär weniger häufig betroffen. Oft bleibt bei fortge­
schrittenerem Tumor der Ausgangspunkt ungewiß. 

Morphologie 
Makroskopisch kann die Wuchsform diffus-infiltrie­
rend sein, aber auch polypös mit starker Neigung zu 
Ulzeration und Zerfall. 
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Mikroskopisch sind die 
• Plattenepithelkarzinome (ICD-O-DA M-8070/3) am 
häufigsten, von denen viele kräftig verhornen. 
• Das verruköse platten epitheliale Karzinom (ICD­
O-DA M-8051/3) ist eine warzen artige Variante mit 
starker vertikaler Faltung, starker para- oder orthoke­
ratotischer Verhornung und ausgeprägter plumper 
Akanthose, die in eine dicht entzündlich infiltrierte 
Submukosa vorstößt; der Tumor zeigt oft nur herdför­
mig vermehrte Mitosen und Zellatypien, er wächst 
stark flächenhaft, lokal destruktiv, setzt aber keine Me­
tastasen. 
• Auch das spindelzellige Karzinom (ICD-O-DA M-
8074/3) ist eine Variante des Plattenepithelkarzinoms 
mit sarkomartigem Wachstum, oft nur gelegentlich 
nachweisbaren Übergängen zu Stachelzellen, mit star­
ken Atypien und reichlich Mitosen; es wächst meist 
ausgesprochen polypös und ulzeriert stark. 
• Das nicht verhornende und das undif[erenzierte Kar­
zinom (ICD-O-DA M-8020/3) gehören vorwiegend 
dem Nasopharynx an; letzteres wird bei einer oft star­
ken nichtneoplastischen lymphozytären Infiltration 
auch als "lymphoepitheliales Karzinom" bezeichnet; 
zumindest elektronenmikroskopisch lassen sich Be­
weise für die letztlich plattenepitheliale Natur führen 
([> Bd.2, Kap. 1). 
• Das "Transitional"-Karzinom (ICD-O-DA M-
8120/3) geht nicht vom Übergangsepithel aus, es ist 
eine besondere Tumorform des respiratorischen Epi­
thels mit herdförmiger Plattenepithelmetaplasie und 
wächst oft in geschlossener En-bloc-Form infiltrie­
rend. 
• Adenokarzinome (ICD-O-DA M-8140/3) sind selte­
ner; sie zeigen öfter papilläre Formen, seltener 
Schleimbildung; eine besondere Form ist das 
• adenoid-zystische Karzinom (ICD-O-DA M-
8200/3), der häufigste vom Drüsenepithel abzuleiten­
de bösartige Tumor des HNO-Bereiches. Er wurde 
früher unter der Bezeichnung Zylindrom gewöhnlich 
als semimaligner Tumor geführt. Morphologisches 
Kriterium sind die siebartig durchlöcherten Tumor­
stränge (kribriformer Wachstumstyp} und das zwischen 
ihnen liegende, von der basalen Epithelschicht gebil­
dete hyaline Zwischengewebe. Der Tumor wächst per 
continuitatem weit infiltrierend, besonders auch in 
den Gefäß- und Nervenscheiden. Er ist deshalb nur 
unter schweren Gewebsverlusten radikal zu operieren 
und neigt in hohem Maße zu Rezidiven aus zurückge­
bliebenen Anteilen. Lymphogene und hämatogene 
Metatasen kommen vor, doch sind Fernmetastasen 
selten. 

Verlauf, Prognose 
Die Prognose der Karzinome ist ungünstig. Sie wer­
den vielfach spät entdeckt, sind oft nur schlecht radi­
kal zu operieren und wachsen schnell, wobei sie sich 
bald in die Orbita oder Schädelhöhle ausbreiten und 
dann zu schwerwiegenden Komplikationen führen. 

Grading 
Das Grading erfolgt nach dem üblichen Verfahren. 
Eine TNM-Klassijikation 25 ist nur für die Karzinome 
ausgearbeitet (UIlC 1979/ICD-O 147, Nasopharynx). 
Regionäre Lymphknoten sind die zervikalen und sub­
mandibulären Lymphknoten. Lymphknotenmetasta­
sen bestehen zum Zeitpunkt der Diagnose bei 24%, 
Fernmetastasen bei 12% der Fälle24• 

Sonstige Tumoren 

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

Der Tumor ist nicht ganz selten; er macht etwa 2% al­
ler bösartigen Tumoren dieses Bereiches aus. Die ma­
lignen Melanome gehen öfter von der Regio olfacto­
ria, am häufigsten aber vom Vestibulum und Septum 
aus. Zusammenhänge mit Olfaktoriusfasern werden 
angenommen (wofür auch der gutartige "melanotische 
neuroektodermale Tumor", auch als melanotisches 
Progonom bezeichnet, als sehr seltener Tumor in der 
Maxilla junger Kinder sprechen könnte, [> Bd.2, 
Kap. 1). Histologisch überwiegen die spindelzelligen 
Formen, häufig ist nur wenig oder kein Melaninpig­
ment nachweisbar. 

Ästhesioneuroepitheliom 
(ICD-O-DA M-9523/3) 

Ein spezieller maligner Tumor der Region wird von 
der olfaktorischen neuralen Membran abgeleitet und 
als olfaktorischer neurogener Tumor bezeichnet. Er be­
steht aus Haufen neurogener Zellen, die lobulär oder 
faszikulär angeordnet sind. Drei Formen werden un­
terschieden46, von denen das Ästhesioneuroblastom 
die stärkste Polymorphie aufweist. Der Tumor kann 
Pseudorosetten, das Ästhesioneuroepitheliom auch 
echte Rosetten bilden. Er zerstört auch den Knochen 
und erscheint dem Operateur als graurötlicher, oft 
stark blutender Tumor. 

Metastasen 
(ICD-O-DA M-8000/6) 

Einbrüche von in der Nachbarschaft entstandenen Tu­
moren sind relativ häufig. Als Ort von Fernmetastasen 
kommt der Nasen-Nebenhöhlen-Bereich wohl nur 
selten in Betracht; der Beweis ist oft nur bei histolo­
gisch charakteristischen Tumorformen zu führen. 
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Kehlkopf 

Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

Das Knorpelgerüst gibt dem Kehlkopf seinen Halt. Es 
bietet die Grundlage für die Strukturierung der sand­
uhrartig gestalteten Kehlkopfhöhle und verschafft 
dem Muskel- und Bandapparat Ansatzpunkte. Die 
Kehlkopfknorpel können im Alter besonders bei 
Männern verknöchern. Im ganzen besitzt der Kehl­
kopf eine relativ große Beweglichkeit durch seine Ver­
schiebung mit der Pharynxmuskulatur, die sich beim 
Kopfstrecken und besonders bei dem Schluckakt aus­
wirkt. Die dazu erforderliche Dehnungsreserve der 
Luftwege liegt in der Trachea. Die funktionell ent­
scheidende Struktur ist die Glottis, die als Schutzme­
chanismus für den Eingang der unteren Luftwege 
dient, v. a. aber die Funktion der Phonation gewonnen 
hat. 

Das Cavum ist in drei Abschnitte gegliedert: 
• das Cavum superius (Vestibulum) reicht von den 
aryepiglottischen Falten bis zu den Taschenbändern ; 
es wird vom von der Epiglottis begrenzt und ragt in 
den Hypopharynx hinein, dessen Sinus piriformes es 
außen umgeben, 

Fehlbildungen 

Fehlbildungen des Kehlkopfes sind insgesamt selten; 
die schweren Formen sind meist im Rahmen multi­
pler Mißbildungen zu finden5, 15,44. 

Anlagestörungen 

• Totaldefekte sind nur in Fällen von Acardiacus 
amorphus bekannt. 
• Teildefekte, besonders Fehlen oder Hypoplasie der 
Epiglottis (Abb. 11 .4), sind ebenfalls selten. 
• Spaltbildungen können eine Verdopplung vortäu-

• das Cavum laryngis intermedium ist der mittlere kur­
ze enge Abschnitt zwischen den Taschenbändern und 
Stimmbändern, zwischen denen seitlich die taschenar­
tigen Ausstülpungen des Ventriculus laryngis Mor­
gagni entwickelt sind, 
• das Cavum inferius ist der Raum unterhalb der 
Stimmbänder, der sich zur Form der Trachea erweitert 
und bis zu deren erstem Trachealknorpel reicht; die 
Form wird hauptsächlich durch den vom liegenden 
Conus elasticus bestimmt. 

Die Kehlkopfschleimhaut trägt mehrreihiges Flim­
merepithel, das nur in Teilen der Epiglottis, der ary­
epiglottischen Falten und besonders der freien 
Stimmlippenanteile durch Plattenepithel ersetzt ist. 
Die Schleimhaut sitzt dem Stützgerüst eng auf, nur an 
der Epiglottis, im Bereich der aryepiglottischen Falten 
und der Taschenfalten ist eine lockere Submukosa 
entwickelt, in der sich das (fälschlich) sog. Glottis­
ödem entwickeln kann. Lymphatisches Gewebe ist 
reichlich vorhanden. In den Stimmbandtaschen sind 
reichlich Schleimdrüsen angeordnet, von denen aus 
die Stimmbänder benetzt werden. 

Abb.11.4. Kehlkopf-Fehlbildung. Hochgradige Eingangssteno­
se durch einen breiten Bindegewebswulst anstelle der hypopla­
stischen Epiglottis 



sehen. Selbst bei Fehlen der übrigen Atemorgane 
kann der Kehlkopf ausgebildet sein. 
• Abnormer Tiefstand ist ebenfalls sehr selten. 
• Kongenitale Atresien sind seiten, oft mit weiteren 
Fehlbildungen (Ösophagusatresie, Ösophago-Trache­
al-Fistel, Aplasie der Trachea, Lungen- und Herzrniß­
bildungen) verbunden. Das Ausmaß der Atresie 
wechselt, Epiglottis und Vestibulum können mit ein­
bezogen sein. Der Verschluß erfolgt durch Bindege­
webe, in das Muskulatur und Knorpelinseln eingelas­
sen sein können; zentral ist meist noch ein enger 
epithelial ausgekleideter Gang als Rest des Ductus 
pharyngotrachealis zu finden. 

Trauma, Fremdkörper 

Gegen Traumen ist der Kehlkopf durch seine Lage un­
ter dem Unterkiefer relativ gut geschützt. 
• Eine Kommotio kann zu sofortigem Schocktod füh­
ren. Bei der Kontusio kommt es zu submukösen Blu­
tungen. 
• Frakturen treten v. a. bei älteren Männem mit Ver­
knöcherung der Knorpel auf; sie betreffen vorwiegend 
den Schildknorpel, seltener den Ringknorpel. Beglei­
tende Hämatome, Rupturblutungen und Ödem kön­
nen zur Erstickung führen. 
• Sonstige mechanische Verletzungen können durch 

Abb. 11.53 U. b. Kehlkopf-Stenosen : 3 Sog. Bolus-Tod. Großer, 
schlecht gekauter Speisebrocken mit hellen und dunklen Antei­
len vor dem Kehlkopfeingang (Geisteskranker, plötzlicher Tod 
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• Membranbildungen kommen häufiger vor. Sie sind 
gewöhnlich im Glottisbereich als bindegewebiges 
Diaphragma entwickelt, das von der vorderen Kom­
missur ausgeht und in den hinteren Abschnitten ge­
wöhnlich noch eine mehr oder weniger weite RestIich­
tung halbmondförmig umfaßt. 
• Laryngozelen entstehen aus den Stimmbandta­
schen. Sie können von Flimmerepithel oder Platten­
epithel ausgekleidet sein und müssen von erworbenen 
Retentionszysten der dort entwickelten Schleimdrü­
sen unterschieden werden. 

äußere (Quetschungen, Schnitte u. a.) oder innere 
(Fremdkörper, Instrumente) Einwirkungen hervorge­
rufen werden. Als Intubationstrauma werden häufiger 
meist belanglose submuköse Blutungen beobachtet, 
bei tieferen Schleimhautverletzungen kann sich ein 
sog. Intubationsgranulom (teleangiektatisches Granu­
lom) bilden. 
• Fremdkörper, u. U. auch auffallend große, können 
den Kehlkopf passieren und in Trachea und Bron­
chien gelangen. Im Kehlkopf haftende oder einge­
spießte Fremdkörper führen meist zu Entzündungen, 

bei der Mahlzeit). b Akutes Glottisödem entzündlicher Genese. 
Tod infolge Erstickung 
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Dekubitalulzera und Entwicklung von Granulatio­
nen, wobei ein Ödem jederzeit zu Erstickungskrisen 
führen kann. 
• Bolustod: Hierbei werden grobe Fremdkörper, 
meist bei hastigem Essen "verschluckte" Speisebrok-

Kreislaufstörungen 

Hyperämie und Anämie 

• Eine Hyperämie kann aktiv-funktionell durch Über­
anstrengung der Stimmbänder, entzündlich oder ther­
misch ausgelöst sein. Die passive Hyperämie entwik­
kelt sich bei Herzinsuffizienz oder sonstigen Druck­
steigerungen in den abführenden Venen. 
• Anämie tritt im Rahmen einer allgemeinen Anämie 
auf. 

Varizen 

Sie kommen gelegentlich vor; als Quelle habitueller 
Blutungen haben sie in der Trachea größere Bedeu­
tung. 

Schleimhautblutungen 

Bei hämorrhagischer Diathese werden Schleimhaut­
blutungen auch im Kehlkopf häufiger gefunden; 
ebenso die sog. Erstickungsblutungen. Plötzliche 
Drucksteigerungen (Erbrechen, Husten u. a.) können 
zu Schleimhautblutungen führen. 

Larynxödem 

Das Larynxödem, mei t al Glottisödem bezeich­
net, ist wegen der oft akut entstehenden Er tik­
kungsgefahr die gefährlich te Kreislaufstörung. 

Lokalisation 
Es entwickelt sich an den durch reichlichere lockere 
Submukosa prädisponierten Stellen (Anatomie, 
I> S.716), d. h. also vorwiegend im Kehlkopjeingang 
im Bereich der aryepiglottischen Falten, die sich als 
plumpe, blaßglasige Wülste vor den Kehlkopfeingang 

ken, gefunden, die den Kehlkopfeingang verlegen 
(Abb. 11.5 a). Gefährdet sind besonders Berauschte 
und Geisteskranke, aber auch Kinder. Der Tod tritt in­
nerhalb kürzester Zeit durch Erstickung oder reflekto­
rischen Herzstillstand ein. 

legen können (Abb. 11.5 b), im Bereich der Taschen­
bänder, der lingualen Epiglottisfläche, weniger in den 
Stimmbandtaschen und in der subglottischen 
Schleimhaut. Ein Glottisödem in unmittelbarer Nach­
barschaft der Stimmbänder (abgesehen von dem im 
sog. subglottischen Dreieck auftretenden, völlig an­
ders zu bewertenden Reinke-Ödem 19) ist nur Teil­
erscheinung des allgemeinen Larynxödems. 

Ätiologie, Pathogenese 
Ursachen des Larynxödems sind5.15.22: 
• das entzündlich ausgelöste Ödem sowohl durch un­
mittelbare örtliche infektiöse oder mechanische 
Schleimhautschädigung als auch übergreifend von ei­
nem entzündlichen oder tumorösen Prozeß der Um­
gebung, 
• das nichtentzündliche Ödem als Begleiterscheinung 
bei allgemeiner Ödemneigung (Herzinsuffizienz, Nie­
renerkrankung) oder bei örtlich bedingter Stauung 
z. B. durch Tumoren, 
• die allergisch-vasoneurotischen Ödeme (Quincke­
Ödem), die auf allergisch-toxischer oder angioneuroti­
scher Grundlage z. B. nach Medikamentengabe (Jod 
in kleinen Dosen, Penicillin), Wespenstichen, bei ver­
schiedenen Allergien plötzlich, bei familiärer Anlage 
auch rezidivierend auftreten. 

Morphologie 

Für die makroskopische Beurteilung i t zu beachten, 
daß das Ödem durch Verdun tung und Ab enkung 
nach dem Tode weitgehend schwinden kann; man 
muß auf das faltig-runzelige Au ehen der zuvor 
prall gedehnten Schleimhaut achten. 

Mikroskopisch kann das vorwiegend interzelluläre 
Ödem wechselnd eiweißreich sein; bei den entzündli­
chen Formen besteht auch eine entzündlich-zellige In­
filtration. 



Laryngitis 

Die entzündlichen Veränderungen der Kehlkopf­
schleimhaut entsprechen weitgehend den 1m 
Tracheobronchialbaum beobachteten Formen 
(I> S. 731). Hier sind nur Abweichungen und be­
stimmte Komplikationen zu besprechen, die sich aus 
den besonderen anatomischen und funktionellen Ver­
hältnissen des Kehlkopfes ergeben5•11 , 15,22,44. 

U nspezifische Laryngitis 

Akute Laryngitis 

Der akute Kehlkopfkatarrh kann, abgesehen von den 
v. a. viralen Infektionen, auch durch mechanische, 
chemische oder toxische Reize ausgelöst werden. Er 
kommt in isolierter Form am häufigsten bei erwachse­
nen Männern vor, bei Kindern fast immer in Verbin­
dung mit Tracheobronchitis. 

Es entwickelt sich zunächst ein trockenes Stadium, 
bei dem es zur Abstoßung oder Wucherung des Epi­
thels besonders der Stimmbänder und Borken- und 
Krustenbildung kommen kann. Besonders bei Kin­
dern kann sich auch eine stärkere Schwellung der sub­
glottischen Schleimhaut mit Stenosesymptomatik, der 
sog. Pseudokrupp, herausbilden. Erst später kommt es 
zu dem schleimigen und schleimig-eitrigen Stadium. 
• Bei der jibrinös-pseudomembranösen (kruppösen) 
Entzündung kommt es zu Fibrinauflagerungen, die 
das abgehobene Epithel enthalten, bei der tiefgreifen­
den verschoifenden (diphtherischen) Form auch zu 
Schleimhautnekrosen. Ausgangspunkt der diphtheri­
schen Entzündung ist meist eine Rachendiphtherie. 
Ähnliche Veränderungen bilden sich bei anderweiti­
gen Infektionen nur selten aus. Sie sind nach Verbrü­
hungen durch heiße Dämpfe oder nach Einwirkung 
ätzender Gase beschrieben. Die Pseudomembranen 
haften besonders im Bereich des stärker verankerten 
Plattenepithels der Stimmlippen. 

Die Entzündung kann in die Trachea und Bron­
chien deszendieren und zu ausgedehnten Lichtungs­
verlegungen führen. 
• Phlegmonen bilden sich v. a. in den Abschnitten mit 
lockerer Submukosa, den Prädilektionsstellen des 
Ödems, das auch die Ausbreitung der eitrigen Entzün­
dung fördert. Sie entstehen meist im Anschluß an Ver­
letzungen oder Schleimhautulzerationen oder auch 
fortgeleitet aus der Umgebung. Bakteriologisch wer­
den v. a. Streptokokken, aber auch Staphylokokken, 
Pneumokokken oder andere bakterielle Erreger ge­
funden. 
• Abszesse sind vorwiegend an der lingualen Fläche 
der Epiglottis entwickelt. 
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• Bei der Perichondritis wird das Perichondrium 
durch Eiter vom Knorpel abgehoben, der Knorpel 
wird nekrotisch und kann durch Granulationen auf­
gelöst oder aber auch häufiger durch Fisteln ausgesto­
ßen werden. Auch bei spezifischen Entzündungen 
kommt es in der Regel nur durch sekundäre Infektion 
mit Eitererregern zu Phlegmone und Perichondritis. 
Die Arytänoidknorpel sind am häufigsten betroffen, 
Ring- und Schildknorpel verfallen meist nur partiell 
der Nekrose. Die Fisteln führen am häufigsten in den 
Kehlkopf, seltener in die Halsweichteile ; führen sie in 
beide Richtungen, so liegt eine "komplette Kehlkopf­
fistel" vor. Ursache einer Perichondritis kann auch die 
Aktinomykose sein. 
• Dekubitalulzera aus Drucknekrosen der Schleim­
haut entstehen besonders bei marantischen Patienten 
an der Hinterwand der Ringknorpelplatte, gelegent­
lich am Epiglottisrand. 

Chronische Laryngitis 

• Die hyperplastische Laryngitis ist die häufigste Form 
der chronischen Entzündung. Die Ödemisierung und 
Verdickung der Schleimhaut betrifft v. a. die Hinter­
wand und Stimmlippen. Die lymphoplasmazelluläre 
Infiltration reicht bis in die tiefen Schichten. Vielfach 
entwickeln sich Plattenepithelmetaplasien. Im Stimm­
lippenbereich ist das Plattenepithel meist verdickt und 
neigt zur Verhornung. Diese auch als Pachydermie 
bzw. Leukoplakie bezeichnete Veränderung wird als 
pseudoepitheliomatöse, ggf. präkanzeröse Hyperpla­
sie angesehen; Dysplasien sind gegen das Carcinoma 
in situ und bei starker Verhornung ("Papilloma cor­
neum H) gegen das verruköse Karzinom abzugrenzen 
(I> S.723). 
• Als Kontaktulkus 14 wird ein nur bei Männern vor­
kommendes, ulzeriertes Granulom an der Spitze des 
Processus vocalis bei umgebender Leukoplakie und öf­
ter auch einer umschriebenen Knorpelnekrose be­
zeichnet (Intubationsgranulom I> S.717). 
• "Sängerknötchen ": Hierunter versteht man um­
schriebene fibroepitheliale Hyperplasien mit Verdik­
kung, oft starker Ödemisierung des fibrösen Stroma 
und Verdickung des Plattenepithels. Sie sitzen oft 
beidseits - symmetrisch zwischen vorderem und mittle­
rem Stimmbanddrittel und sind bis gut stecknadel­
kopfgroß. Dauernde stimmliche Überbeanspruchung 
(Name!) dürfte die Hauptursache sein. 
• Polypen: Sie stellen ähnliche, aber stärker entwik­
kelte hyperplastische Bildungen dar, die sich vorwie­
gend im mittleren Stimmbanddrittel, gelegentlich aber 
auch an den Taschenbändern oder im Ventriculus 
Morgagni entwickeln und auch multipel vorkommen 
können. Sie sind meist gestielt, stärker vaskularisiert, 
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ihr Stroma kann stark ödematös, pseudozystisch oder 
auch hyalinisiert sein, die Überkleidung erfolgt meist 
durch Plattenepithel. 
• Laryngitis atrophicans: Sie ist selten. Es kommt zu 
Hyalinisierungen in der chronisch-entzündlich infil­
trierten Submukosa, die Schleimdrüsen schwinden, 
das metaplastische Epithel kann Erosionen aufwei­
sen. Sehr selten, wohl nur in Verbindung mit entspre­
chenden Veränderungen in der Nase, kommt es zur 
Ozaena laryngis mit fötiden borkigen Auflagerungen. 

In der Äiiologie der chronischen Laryngitis ein­
schließlich der Polypenbildung, Leukoplakien, 
Dysplasien und des Larynxkarzinoms (t> S.722) 
spielt die chronische Reizung durch das Rauchen 
eine wesentliche Rolle, so daß in der englischspra­
chigen literatur von "smokers larynx" gesprochen 
wird1s•20• Nach Einstellen des Rauehens sollen 
Rückbildungen beobachtet werden25• 

Spezifische Laryngitis 

Tuberkulose 

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

Morphologie, Ausbreitung 
Die infiltrative Ausbreitung erfolgt unter dem intakten 
Epithel vorwiegend in den Abschnitten mit stärker 
entwickelter Submukosa (Arygegend, Taschenbänder, 
Epiglottis), die Knötchengruppen konglomerieren 
und neigen zu ausgedehnter Verkäsung, die Schleim­
haut wird wulstig verdickt. Meist kommt es dann zu 
Ulzerationen, die als scharfrandige sog. lentikuläre 

Tumoren 

Vorbemerkungen 
Alle Tumoren des Kehlkopfes können wegen seiner 
anatomischen und funktionellen Besonderheiten rela­
tiv früh zu Phonationsstörungen, Husten und Atem­
behinderungen führen. Das gilt auch für die pseudo-

Geschwüre beginnen und zu größeren serpiginösen Ge­
schwürsjlächen konfluieren. Die Lymphangitis tuber­
culosa unterhält ein chronisches Ödem und führt zu 
weiterer Ausbreitung. Eine auftretende Perichondritis 
ist selten spezifisch, fast immer liegen dabei Misch­
infektionen vor. 

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

Sarkoidose 

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

Lues 

Die Syphilis ist heute praktisch ohne Bedeutung. Im 
Sekundärstadium kann es zu beetartigen Papeln (Con­
dylomata lata) kommen, die ohne wesentliche Vernar­
bung ausheilen. Im Tertiärstadium greifen die beson­
ders im Epiglottisbereich entwickelten gummösen 
Infiltrate meist auf Perichondrium, Muskulatur und 
u. U. die Halsweichteile über, es bilden sich derb­
wandige tiefreichende Geschwüre, die unter ausge­
dehnter Narbenbildung mit schweren Deformationen 
und Stenosen heilen. 

Lepra 

In den Spätfolgen der Lepra wird der Kehlkopf fast 
regelmäßig befallen. Neben diffusen Infiltraten bilden 
sich häufig Konglomeratknoten, die nach Jahren in 
ausgedehnte Narbenbildung übergehen. 

Sonstige seltene spezifische Entzündungen 
und Mykosen 
I> GieseS, Köhn15, Ruedi22 

tumoralen Prozesse, so daß eine bioptische Diagnose 
entscheidend wichtig wird. Die bösartigen Tumoren 
breiten sich innerhalb des Kehlkopfes meist rasch aus, 
setzen aber verhältnismäßig spät Metastasen. Ulzerö­
se Prozesse beinhalten einerseits stets die Gefahr der 
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Tabelle 11.2. WHO-Klassifikation der Tumoren des Larynx, Hypopharynx und der Trachea 23 

Gutartig Bösartig 

I. Epitheliale Tumoren *PapiIIom/PapiIIomatose, plattenepithelial 
Oxyphiles Adenom (Onkozytom) 

*Sonstige (u. a. pleomorphes Adenom) 

*Carcinoma in situ 
*Plattenepithelkarzinom 
*Verruköses plattenepitheliales Karzinom 
SpindelzeIIkarzinom 

11. Tumoren der Weichgewebe *Lipom 
*Hämangiom 
*Leiomyom 
* Rhabdomyom 
*GranularzeIItumor 
* Neurofibrom 

Adenokarzinom 
* Adenoid-zystisches Karzinom 
* Karzinoidtumor 

Undifferenziertes Karzinom 

* Fibrosarkom 
* Rhabdomyosarkom 
* Angiosarkom 
* Kaposi-Sarkom 

*Neurilemmom (Schwannom) 
*Paragangliom (Chemodektom) 

III. Tumoren von Knochen und 
Knorpel 

*Chondrom 
Sonstige 

*Chondrosarkom 
Sonstige 

IV. Tumoren des lymphatischen und 
hämopoetischen Gewebes 

*(ExtrameduIIäres solitäres Plasmozytom 
PlasmazeIIgranulom 
Amyloidablagerung ?) 

(Maligne Lymphome: Plasmazytome 
Sonstige?) 

V. Verschiedene Tumoren 

VI. Metastasen 

VII. Unklassifizierte Tumoren 

* Im Text besprochen 

(Teratom) 

Mischinfektionen mit Perichondritis ([> S. 719), ande­
rerseits können sie durch Aspiration zu pulmona­
len Komplikationen führen ([> ausführliche Übersich­
ten 5,7,15,17,18,23). 

Die vorkommenden Tumoren (einschließlich Hy­
popharynx und Trachea) sind in der Klassifikation 
der WHO in Tabelle 11.2 aufgeführt, nur die wichtige­
ren werden hier kurz besprochen. 

Mesenchymale Tumoren 

Benigne mesenchymale Tumoren 

• Das Vorkommen echter Fibrome (ICD-O-DA M-
8810/0) und Myxome (ICD-O-DA M-8840/0) ist strit­
tig, eine sichere Abgrenzung gegenüber den "Sänger­
knötchen" und hyperplastischen Polypen mit fibro­
matösem oder myxomatösem Stroma ist meist nicht 
möglich. 
• Lipome (lCD-O-DA M-8850/0) kommen gelegent­
lich besonders am Kehlkopfeingang vor. 
• Neurogene Tumoren, Neurojibrome(ICD-O-DA M-
9540/0) (auch bei Neurofibromatose) und Neurilem­
mome(ICD-O-DA M-8840/0), werden v.a. im Bereich 
der aryepiglottischen Falten und der Taschenbänder 
beobachtet. Paragangliome (Chemodektome) (ICD­
O-DA M-8680/1) sind sehr selten. 
• Hämangiome (lCD-O-DA M-9120/0) werden vor­
wiegend als kapilläre Hämangiome gefunden; als ka­
vernöse Form sind sie teils breitbasig, teils gestielt­
polypös am Stimmband entwickelt und können zu 

(Malignes Melanom?) 

tödlicher Blutung führen 12 ; sie können auch als Teil­
erscheinung des M. Osler-Rendu vorkommen. 
• Chondrome (lCD-O-DA M-9220/0) sind selten, 
Osteome (ICD-O-DA M-9180/0) wurden beschrieben; 
eine Abgrenzung gegen die häufiger zu findende Ossi­
fikation in Fibromen ist erforderlich. 
• Rhabdomyome (ICD-O-DA M-8900/0) und Leio­
myome (lCD-O-DA M-8890/0) sind ausgesprochen 
selten. Für den Granularzelltumor (lCD-O-DA M-
9580/0), der durch große, runde, polygonale oder 
längliche Zellen mit feingranulärem, eosinophilem, 
PAS-färbbarem Zytoplasma gekennzeichnet und 
nicht gekapselt ist, ist die histogenetische Ableitung 
unklar ([> Bd.4, Kap. 4). 

Sarkome 

Sie sind im Kehlkopf selten und machen nur etwa 1 % 
aller bösartigen Tumoren dieses Bereiches aus. Die 
Bevorzugung des männlichen Geschlechtes ist weni­
ger ausgeprägt als bei den Karzinomen. Am häufig­
sten gehen sie von den Stimmlippen aus, seltener sind 
sie an den Taschenbändem, der Epiglottis, den aryepi­
glottischen Falten und subglottisch lokalisiert. 
• Die harten Fibrosarkome (ICD-O-DA M-8810/3) 
wachsen oft knotig, seltener infiltrierend und metasta­
sieren spät. - Ein großer Teil der früher als Rundzell­
sarkom aufgefaßten Fälle wird heute zu den 
• Rhabdomyosarkomen (lCD-O-DA M-8900/3) ge­
rechnet, die je nach Wuchsform und Zelldifferenzie­
rung in embryonale, alveoläre und pleomorphe For-
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men eingeteilt werden ([> Bd.3, Kap.8 u. Bd.4, 
Kap.4). Die embryonale Form tritt am häufigsten auf, 
sie ist durch relativ kleine Tumorzellen mit wechselnd 
reichlichem eosinophilem Zytoplasma gekennzeich­
net, die in einem ödematösen, teils myxomatösen 
Stroma liegen. Querstreifung ist lichtmikroskopisch 
nicht regelmäßig nachweisbar. Diese Tumoren wach­
sen mehr polypös, zerfallen rasch und setzen früh 
Lymphknotenmetastasen. 
• Angiosarkome(ICD-O-DA M-9120/3) kommen nur 
im Rahmen einer systematischen Ausbreitung vorwie­
gend im Kehlkopf vor. Als eine besondere Form wird 
das Kaposi-Sarkom (ICD-O-DA M-9140/3) aufge­
führt, das außer der büschelförmigen malignen Ge­
fäßwucherung spind eiförmige, leiomyoblastenäh­
nelnde Zellen aufweist, welche die Gefäßräume 
umgeben ([> Bd.3, Kap. 11). 
• Chondrosarkome (ICD-O-DA M-9220/3) und 
Osteosarkome (ICD-O-DA M-9180/3) sind Raritäten. 
Das Vorkommen von Karzinosarkomen (ICD-O-DA 
M-8980/3) ist strittig. 

Maligne Melanome 
(ICD·O-DA M·8720/3) 

Diese Tumoren kommen im Kehlkopf wahrscheinlich 
nur als Metastasen vor. 

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

Die WHO-Klassifikation führt hier im Kehlkopfkapi­
tel keine Formen auf. Hinsichtlich des Plasmozytoms 
und der sog. Amyloidtumoren, die im Kehlkopfbeson­
ders häufig zu finden sind, ergibt sich die gleiche 
Problematik wie im Nasen-Nebenhöhlen-Bereich 
([> S.713). 

Immunoblastische maligne Lymphome (Retikulum­
zellsarkome) sind beschrieben. Infiltrate bei Leukosen 
und malignen Lymphomen entwickeln sich besonders 
am Larynxeingang und können zu Stenosen führen. 

Epitheliale Tumoren 

Papillome 
(ICD-O-DA M-8050/0) 

Unter den gutartigen epithelialen Tumoren werden die 
Papillome (fibroepitheliale Papillome) bzw. bei deren 
häufigem multiplem Auftreten die Papillomatose häu­
fig gefunden. Es scheint allerdings, daß sie in neuerer 
Zeit wesentlich seltener geworden sind5• Ätiologisch 
und nach dem klinischen Verhalten ist - bei im einzel­
nen gleichem histologischem Bild - zu unterscheiden 
zwischen den 
• oft multipel auftretenden, vielfach noch bis weit in 
den Bronchialbaum ausgebildeten und sehr rezidiv-

freudigen Papillomen bei Kindern und Jugendlichen. 
für die eine Virusätiologie sicher erscheint, und den 
• oft solitären, hauptsächlich an den Stimmbändern 
lokalisierten Papillomen älterer Menschen, die Bezie­
hungen zu den Leukoplakien haben15,18. 

Die Papillome tragen auf einem verzweigten binde­
gewebigen Gerüst Plattenepithel, gelegentlich auch 
Zylinderepithel, nicht selten sieht man umschriebene 
Verhornungen. Nur eine geringe Zahl um 5%2\ v. a. 
der Alterspapillome mit Dysplasien, entartet maligne. 
Bei der bis in den Bronchialbaum reichenden Papillo­
matose kann es zu Lungenkomplikationen und Erstik­
kung kommen. 

Sonstige benigne epitheliale Tumoren 

Adenome kommen im Gegensatz zu Trachea und 
Bronchien im Kehlkopf praktisch nicht vor. Pleomor­
phe Adenome und Teratome wurden vereinzelt be­
schrieben. 

Kehlkopfkarzinom 

Epidemiologie, Lokalisation 
Die Häujigkeitsangaben sind mit 0,58-1,8% aller Kar­
zinomsektionen15 sehr unterschiedlich, je nachdem, 
ob die Hypopharynxkarzinome, besonders der Sinus 
piriformes, zu den äußeren Kehlkopjkarzinomen im 
engeren Sinne (Begrenzung des Aditus, v. a. Epiglot­
tis) hinzugezählt werden, denen sie im klinischen Ver­
lauf sehr ähneln. Das Epiglottiskarzinom (Abb. 11.6b) 
macht etwa 10-15% aller Larynxkarzinome aus. 

Das viel häufigere innere Kehlkopjkarzinom geht zu 
60-70% vom vorderen Abschnitt der Stimmbänder 
aus. 

Betroffen ist am häufigsten das 5.-7. Lebensjahr­
zehnt; Männer überwiegen stark, das Gesch lech ter­
verhältnis wird um 8-12: 1 angegeben 17. 

Ätiologie, Pathogenese 
Unter den bekannten exogenen Faktoren in der Ätio­
logie spielt das Rauchen die Hauptrolle15, daneben 
wurde auch der Alkoholabusus diskutiert (allerdings 
ist das Hypopharynxkarzinom bei Frauen wesentlich 
häufiger). Dazu mag auch die ständige mechanische 
Beanspruchung der Stimmbänder eine Rolle spielen. 
Eine berufliche Schädigung wird für chronische 
Rauch- und Staubbelastung, v. a. aber für Chrom­
(Chromat-), Nickel-, Silberdämpfe und Säureeinwir­
kungen diskutiert16,24. 

Karzinom und Präkanzerosen gehören zum "smo­
ker's larynx" ([> S.720). 

Präkanzerosen 

Im Kehlkopf, besonders im Stimmbandbereich, wer­
den vielfach als Präkanzerosen zu wertende Schleim­
hautveränderungen gefunden, die nicht selten bei 



Abb.11.6a-d. Kehlkopf-Tumoren: aSymmetrische Leukopla­
kien an den vorderen Dritteln bei der Stimmbänder. b Epiglottis­
karzinom mit Durchbruch in die äußeren Weichteile. c Verrukö-

knapper Biopsie zu differentialdiagnostischen 
Schwierigkeiten führen. Sie sind gegen das Carcinoma 
in situ als (bowenoides) intraepitheliales Karzinom 
und das verruköse plattenepitheliale Karzinom abzu­
grenzen, die in der WHO-Klassifikation bei den ma­
lignen Tumoren geführt werden. 

Der Name Leukoplakie (Pachydermie, Leukokera­
tose) gibt den äußeren Aspekt einer umschriebe­
nen weißlichen Schleimhautverdickung wieder 
(Abb. 11.6 a). Das Plattenepithel zeigt Akanthose, Ver­
dickung der Stachelzellschicht und oft Hyperkeratose. 
Die Schichtung ist im ganzen erhalten, die basale 
Grenze scharf, meist besteht eine subepitheliale ent­
zündliche Infiltration. Dysplasien können bei den ver­
schiedenen Schweregraden in zunehmendem Maße 
bestehen. Dazu kommt oft die Tendenz zur papiliären 
Proliferation ("Pachydermia verrucosa"), auch unter 
die Oberfläche eingesenkte Formen ähnlich dem Ke­
ratoakanthom kommen vor. Die Häufigkeit der Ent­
wicklung zum Karzinom wird mit zwischen 10-30% 
angegeben 15.17. 

Epitheliale Tumoren 723 

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

Morphologie 
Makroskopisch kommen neben mehr polypös oder 
verrukös wachsenden Tumoren (Abb.11.6c) auch sol­
che vor, die frühzeitig diffus in die Tiefe vorwachsen 
und zu einer starken Verdickung des Stimmbandes 
führen. 

Mikroskopisch sind die Karzinome zu 90-95% Plat­
tenepithelkarzinome (ICD-O-DA M-8070/3), die häu­
fig kräftig verhornen. Adenokarzinome (ICD-O-DA 
M-8140/3), solide Zylinderzellkarzinome (T 162 -
M 8250/3), die spindelzellige Form (lCD-O-DA M-
8074/3) und die sog. Basalzellkrebse sind selten. Das 
adenoid-zystische Karzinom (ICD-O-DA M-8090/3) 
und der Karzinoidtumor (ICD-O-DA M-8240/1) sind 
im Larynx im Gegensatz zu Trachea und größeren 
Bronchien selten ([> S.730, 844). 

Ausbreitung 
Sie erfolgt 
• in der Räche häufig zur vorderen Kommissur, ggf. 
mit Übergreifen auf die vorderen Anteile des kontra-
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lateralen Stimmbandes. In späteren Stadien kommt es 
oft zu Zerfall und ausgedehnten Gewebszerstörungen, 
bei Superinfektionen zur Perichondritis (I> S.719). 

Die Metastasierung des inneren Kehlkopfkrebses 
erfolgt spät. 
• Lymphknotenmetastasen treten meist zunächst prä­
laryngeal und zervikal auf; 
• Fernmetastasen sind selten. Bei dem subglottischen 
und besonders dem äußeren Kehlkopfkarzinom er­
folgt dagegen eine frühere und viel ausgiebigere Me­
tastasenbildung. 

Grading, TNM-Klassifikation 
Das Grading erfolgt nach den üblichen Kriterien. Die 
TNM-Klassifikation der UICC (1979; Larynx = 
ICD-O 161) gilt nur für Karzinome. Die Einteilung 
erfolgt in die Regionen: Supraglottis (einschließlich 
Epilarynx)= 161,1; Glottis = 161,0; Subglottis = 161,2. 
Die regionären Lymphknoten liegen zervikal. Neben 
der Ausbreitung des Tumors ist die Beweglichkeit der 
Stimmbänder für die Klassifikation der glottisch ent­
wickelten Tumoren wichtig; T 4 entspricht einer Über­
schreitung der Larynxgrenzen. 

Die Karzinome des Hypopharynx werden gesondert 
klassifiziert (ICD-O 148). 

Prognose 
• Innere Kehlkopjkarzinome: Die Prognose dieser Tu­
moren ist wegen der beschriebenen Wuchs-, Ausbrei­
tungs- und Metastasierungsformen relativ gut. In un­
behandelten Fällen tritt der Tod erst nach 2-3 Jahren 
ein; bei rechtzeitiger operativer Therapie oder Strah­
lentherapie liegen die Heilungsquoten bei 70-90%. 
• Subglottisehe und Hypopharynxkarzinome: Die Pro­
gnose dieser Karzinome ist viel schlechter (I> Bd.2, 
Kap. 1). 

Metastasen im Kehlkopf 
(ICD-O-DA M-8000/6) 

Die extrapulmonalen Anteile der Atemorgane sind 
sehr selten von Femmetastasen anderweitig lokalisier­
ter Primärtumoren betroffen. 
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Trachea und Bronchien 

Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

Anatomie 

Die unteren Luftwege beginnen mit dem Kehlkopf. 
Die Trachea tritt in ihrem mittleren und unteren An­
teil in die Thoraxhöhle ein und unterliegt von dort an 
dem Intrathorakaldruck. Positive Drücke können eine 
Kompression bewirken. Der Druck- und Spannungs­
wechsel während der Atemphasen führt zu rhythmi­
schen Änderungen der Lichtungsweite, die zur Peri­
pherie hin und besonders in den intrapulmonalen 
Abschnitten der Luftwege zunehmend an Bedeutung 
gewinnen. Bei Lichtungseinengungen, etwa in die 
Lichtung reichenden Tumoren, wird dadurch ein ex­
spiratorischer Ventileffekt bewirkt. Stenosen der Tra­
chea wirken sich noch gleichmäßig auf beide Lungen­
flügel aus. Jenseits der Hauptkarina werden mit 
zunehmender Aufteilung immer kleinere stenosedi­
stale Lungenabschnitte betroffen, so daß es zu Luft­
verteilungsstörungen kommt. 

Die besondere Pathologie von Trachea und Bron­
chien ergibt sich aus den Modifikationen im Wand­
aufbau und der Art des Einbaues in das Lungengewe­
be, in funktioneller Hinsicht aus den unterschiedli­
chen Lichtungsweiten und der Größe des jeweils 
zugehörigen nachgeschalteten Lungenabschnittes8•37• 

Diese Unterschiede bedingen eine gesonderte Be­
handlung für die Trachea, die großen extrapulmona­
len Bronchien, für die mittleren intrapulmonalen 
knorpeltragenden Bronchien und die Erkrankungen 
der membranösen Bronchien und Bronchiolen34,37,38. 

Trachea 
Die bindegewebige Röhre der Trachea setzt am Ring­
knorpel des Kehlkopfes an8• Sie ist beim Mann etwa 
12 cm, bei der Frau 11 cm lang und bis zu 113 ihrer Län­
ge stark dehnbar. Der Halt wird durch 15-20 huf­
eisenförmige Knorpelringe gegeben, die %-o/s des vor­
deren und seitlichen Umfanges umspannen, in die 
Tunica fibrosa eingelassen sind, während sie dorsal 
durch die muskelkräftige Pars membranacea zusam­
mengehalten werden. Die Muskelfaserzüge (M. trans­
versus tracheae) verlaufen überwiegend quer und 
können die Knorpelenden einander annähern. Mit­
einander sind die Knorpelringe durch elastisch-kolla­
gene Ringbänder von scherengitterartigem Aufbau 
verbunden. Eine lockere Adventitia ermöglicht Ver-

schiebebewegungen gegenüber den Nachbarschafts­
geweben. 

Die Schleimhaut ist in leichte Längsfalten gelegt. 
Die elastischen Fasernetze sind vorwiegend längs aus­
gerichtet. Die seromukösen Drüsen liegen massiert in 
der Pars membranacea und vorwiegend zwischen den 
Knorpelspangen. Schleimdrüsen und Schleimhaut 
bilden ein schleimiges Sekret mit neutralen und sau­
ren Mukopolysacchariden (Hauptbestandteile: Sia­
linsäure und Neuraminsäure). Die vermehrte Sekreti­
on wird als Hyperkrinie, abnorme Viskosität als 
Dyskrinie bezeichnet. 

Die Pars membranacea kann besonders im Alter er­
schlaffen und durch eine Annäherung der hinteren 
Knorpelenden zusätzlich entspannt werden. Die Vo­
lumendehnbarkeit und Kompressibilität der Trachea 
und der großen Bronchien nimmt z. T. in Abhängig­
keit von diesem Formwandel im Alter ZU39. 

Bronchien 
Im Bereich der Bifurkation spalten sich die Knorpel­
spangen unregelmäßig auf und setzen sich dann in die 
Teilungsstruktur der großen Bronchien (Haupt- und 
Unterlappenbronchien) fort. 

Der rechte Hauptbronchus ist kürzer und verläuft 
steiler als der linke, so daß eine stärkere Aspira­
tionsgefährdung des rechtsseitigen Bronchialsystems 
besteht. 

Mit dem Übergang in die intrapulmonalen Abschnit­
te wandelt sich der Wandaufbau unter zunehmender 
Reduktion der Knorpel ab. Die Lichtungsstabilität 
wird zunehmend durch die radiale Traktion des um­
liegenden gespannten Lungengewebes übernommen. 
Als mittlere Bronchien gelten die Ober- und Mittellap­
penbronchien sowie alle Segmentbronchien. Auch die 
Schleimdrüsen nehmen zur Peripherie hin an Zahl 
und Größe ab. In der tieferen Submukosa der kleinen 
Bronchien bildet sich eine zunehmend kräftigere eige­
ne Muskelschicht. Das Venengeflecht wird stärker 
entwickelt. 

Bronchiolen 
Ab etwa 1 mm Lichtungsweite beginnen die Bron­
chiolen. Sie besitzen weder Knorpel noch Schleim-
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drüsen. Ihre Muskulatur ist kräftig entwickelt, auch 
findet sich in der Tunica propria ein stark ausgebautes 
KapilIarnetz. Die Lichtung wird durch den Einbau in 
das Lungengewebe ausgespannt gehalten, so daß hier 
die Abschnitte mit den stärksten respiratorischen 
Lichtungsweiteänderungen liegen 10,37,80. Durch Mus­
kelkontraktion wird die Schleimhaut in Falten gelegt, 
die Lichtung kann auf die Hälfte bis zu Y4 verengt wer­
den. Die Äste der Pulmonalarterie bleiben auch dem 
Bronchiolus eng zugeordnet. Das peribronchiolovasa­
le Bindegewebe teilt sich an der Lobulusbasis auf. In­
tralobulär ist nur noch ein sehr spärliches Bindegewe­
be vorhanden, das in den Endaufzweigungen in 
Alveolarsepten ausläuft. 

Mit den 0,5-0,15 mm weiten Bronchioli terminales 
endet das luftIeitende System. Sie tragen noch Bron­
chialepithel. Mit den ihnen nachgeschalteten Bron­
chioli respiratorii, deren Wand zunehmend mit Alveo­
len besetzt wird, beginnt das respiratorische Paren­
chym. 

Der Aufzweigungsmodus der Luftwege (und ent­
sprechend des Pulmonalarteriensystems) ist unregel­
mäßig dichotom. Die Bronchioli terminales werden 
im Mittel nach 16 Teilungsgenerationen erreicht. Die 
Lichtungsweite der einzelnen Äste nimmt zur Peri­
pherie hin stark ab37,77,86, doch ist wegen der vielfa­
chen Teilungen die morphometrisch ermittelte Ge­
samtquerschnittssumme aller Lichtungen gleicher Tei­
lungsstufe im Bereich der Bronchioli terminales (ca. 
180 cm2) etwa 80mal größer als an der relativ engsten 
Stelle (ca. 2,13 cm2), die im Bereich der großen Bron­
chien liegt89. 

Die unterschiedliche Morphologie hat unterschiedli­
che Formen der Erkrankungen einschließlich der 
mit diesen verbundenen Funktionsstörungen zur 
Folge. Bei den Erkrankungen im Bereich der Peri­
pherie spricht man heute von der "small airways 
disease". 

An der Nervenversorgung sind der N. vagus, der 
Sympathikus und z. T. der N. phrenicus beteiligt, die 
im einzelnen schwer übersehbare Anastomosen und 
Verlaufs varietäten aufweisen8,14. Abgesehen von der 
Steuerung der Atembewegungen lO,85 und der Schutz­
reflexe ergeben sich wichtige Beziehungen zur Bron­
chusmotorik, Blutzirkulation und sekretorischen Akti­
vität der Drüsen8, 10, 14,37,91. 

Lymphbahnen I> S.766; Kreislauf und Blutgehalt 
I> S.766. 

Physiologie 

Die Schutzfunktion der respiratorischen Schleimhaut 
Die Atemwege sind unmittelbar allen möglichen 
Schadstoffen ausgesetzt, die aus der Umwelt mit der 

Atemluft bis in den Alveolarbereich gelangen können. 
Die Schleimhäute, die mit nur geringen Modifikatio­
nen im gesamten Respirationstrakt nach dem gleichen 
Prinzip aufgebaut sind, verfügen über ein sehr wirksa­
mes Abwehrsystem. Schon in der Nase erfolgt eine 
Reinigung von groben Schwebstoffen, zugleich wird 
die Atemluft erwärmt und angefeuchtet. 
• Das Epithel der Luftwege ist ein mehrreihiges Flim­
merepithel, das sich bei einer verhältnismäßig hohen 
Umsatzrate13,63 nach dem inäqualen Teilungsmodus 
regeneriert, d. h. daß jeweils eine Tochterzelle in der 
basalen teilungsfähigen Zellschicht verbleibt, wäh­
rend die andere sich differenziert und an die Oberflä­
che rückt. Das Epithel sitzt einer deutlich gezeichne­
ten Basalmembran auf. Zwischen den Flimmerzellen 
liegen etwa im Verhältnis 1 : 6-8 eingestreute schleim­
bildende Becherzellen, deren Anzahl unter krankhaf­
ten Bedingungen stark vermehrt sein kann. Eine ver­
stärkte Regeneration kann zur Basalzellhyperplasie 
und ggf. daraus entwickelten Übergangs- bis Platten­
epithelmetaplasie führen. In den Bronchioli werden 
anstelle der Becherzellen die sog. Clara-Zellen18 ge­
funden, die Sekretgranula und -kuppen nach Art einer 
apokrinen Sekretion erkennen lassen61 . Den sog. "hel­
len Zellen" des Bronchialepithels24,27, die speziell mit 
Silberfärbungen nachgewiesen werden können und 
Serotonin bilden, werden auch neuro rezeptorische 
Funktionen zugeschrieben. Im Alveolarraum werden 
eingeschleppte Partikel, Bakterien, auch endogene 
Abbauprodukte, von Makrophagen aufgenommen 
und mit diesen eliminiert (alveoläre Clearance). 
• Die mechanische Reinigung erfolgt durch den syn­
chronisierten oralwärtigen Flimmerschlag. Die flim­
mern schlagen in einer serösen Phase, der eine dick­
flüssigere Schicht ("rollender Schleimteppich") auf­
liegt50. Dem Sputum ist bei entzündlichen Erkrankun­
gen Exsudat beigemischt, so daß aus seiner Zusam­
mensetzung Rückschlüsse auf Art und Intensität ent­
zündlicher Prozesse gezogen werden können72. Auch 
die Viskosität kann sich stark ändern76. Störungen der 
Flimmerfunktion können zur "mukoziliaren Insuffi­
zienz" mit Schleimaufstau führen64•65. Bei dem sog. 
Camner-Syndrom der "bewegungslosen Zilien" sind 
Aufbau und Funktion der Zilien gestört16. 
• Immunologische Abwehrmechanismen: Unter ihnen 
spielt das spezielle Sekret IgA. das erst unter Mitwir­
kung des Bronchialepithels entsteht31 ,42,72, eine beson­
dere Rolle. IgEist als Rezeptor an den Mastzellen der 
Schleimhaut vorhanden. Auch andere Immunglobuli­
ne, besonders IgG, können bei Erkrankungen z. B. im­
munfluoreszenzmikroskopisch nachgewiesen wer­
denn. 

Bedeutung haben weiterhin die 
• Proteaseinhibitoren, z. B. a-l-Antitrypsin und 
"schleimhautspezifische" niedermolekulare Abbau­
stufen zirkulierender Inhibitoren46, deren Hemmwir­
kung auf Trypsin, Chymotrypsin, Leukozytenprotea­
sen und Elastasen sowie Bakterienproteasen nachge­
wiesen wurden. 
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Fehlbildungen von Nacken, Bronchien und Lunge 

Die Entwicklung von Kehlkopf, Tracheobronchial­
baum und Lunge beginnt in der 4. Embryonalwoche 
mit einer Ausstülpung an der Ventralseite des Vorder­
darmes9• Die nach kaudal wachsende Lungenanlage 
wird durch ein bindegewebiges Septum vom Vorder­
darm getrennt. Ösophagotrachealfisteln resultieren aus 
Defekten dieses Septums ([> Bd.2, Kap. 2). 

Am Ende der 4. Embryonalwoche sprossen am un­
teren Trachealende 2 Bronchialknospen für die rechte 
und linke Lunge aus, die durch weitere asymmetrische 
Aufteilungen bis zur 7. Woche die Segment- und Sub­
segmentbronchien, bis zur 16. Woche schon etwa 70% 
des voll entwickelten Bronchialbaumes gebildet ha­
ben. In diese Zeit fallen die groben Mißbildungen, die 
hier zu besprechen sind, während die Störungen der 
weiteren Differenzierung stets den Aufbau des Lun­
gengewebes mitbetreffen5,9,34,38 und deshalb im Lun­
genkapitel abgehandelt werden (Abb. 11.7). 

Abb.11.7a-d. Fehlbildungen der 
Lunge: a Hypoplasie der linken Lunge 
bei angeborener Zwerchfellücke mit 
Verlagerung von Bauchorganen in die 
linke Thoraxhälfte. b Thorakale Ne­
benlunge. c Große, leicht gekammerte 
Lungenzyste anstelle des Oberlap­
pens. d Lungensequestration mit 
Pneumonie, akzessorische Arterie aus 
der thorakalen Aorta. 27jähr. Mann 
(Operationsprä parat) 

Unterentwicklung 

Sie kann in einem doppel- oder einseitigen völligen 
Fehlen einer Bronchus- und Lungenanlage, einer ru­
dimentären Bronchusbildung ohne Lungengewebe, 
schließlich in einem unvollständig entwickelten Bron­
chialsystem mit einer fleischartigen Masse fehlgebil­
deten Lungengewebes (Abb. 11.7 a) bestehen (Schwe­
regrade 1-111 nach Schneider) . 
• Eine doppelseitige komplette Agenesie ist selten. 
Einseitige Agenesien betreffen häufiger die linke als 
die rechte Lunge. Der freibleibende Thoraxraum wird 
vom Herzen und Mediastinum ausgefüllt, die kontra­
laterale Lunge ist meist deutlich vergrößert. Die Pa­
tienten können ein normales Lebensalter erreichen, 
ein Teil der Fälle wurde erst bei der Obduktion ent­
deckt. 
• Bei inkompletten einseitigen Agenesien liegt dem 
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Abb.11.8. a Wand einer größeren Bronchuszyste, mangelhafte 
Differenzierung des angrenzenden alveolären Lungengewebes. 

Bronchusstumpf noch etwas unterentwickeltes Lun­
gengewebe vom fetalen Typ an. Die Fehlbildungen 
sind mit Anomalien des Pulmonalarterienverlaufes 
der betroffenen Seite verbunden. 

Akzessorische Bronchien, Nebenlungen, 
Lungensequestration 

Akzessorische Bronchien können von einer zweiten, ge­
wöhnlich tiefer vom Vorderdarm entspringenden An­
lage ausgehen und ggf. die Bildung von Lungengewe­
be induzieren. Sie führen dann zu intrathorakal, selten 
auch intraabdominal gelegenen Nebenlungen (Abb. 
11.7b). Diese können bei der sog. intralobären Lun­
gensequestration im Lungenkörper, besonders basal­
dorsal entwickelt sein ; sie haben nicht selten eine di­
rekte arterielle Blutversorgung aus der Aorta (Abb. 
11.7 d). 

19jähr. Frau (Operationspräparat). b Broncho-alveoläre Dyspla­
sie. H. E. 4fach 

• Trachealdivertikel. Diese Divertikel entstehen aus 
blind endenden, vorwiegend rechtsseitig entwickelten 
Bronchialknospen. 
• Flimmerepithelzysten bilden sich paratracheal oder 
im Mediastinum aus Abspaltung und Verlagerung 
von Trachealepithel bzw. intrapulmonal als Bronchus­
zysten aus Bronchialepithel (Abb. 11 .8 a). 

Tracheal- und Bronchialatresien 

Sie betreffen u. U. nur kurze Abschnitte. Im nachge­
schalteten Lungengewebe kann eine Bronchiektasie 
mit massiver Schleimstauung bestehen. Bei Bron­
chusatresien kommt auch eine kollaterale Belüftung 
des nachgeschalteten Lungengewebes aus der Umge­
bung vor. 

Stenosen und Formabweichungen der Trachea 

Trachealstenosen34,81 

Sie entstehen durch Druck von außen, Wanderkran­
kungen oder intratracheal wachsende Tumoren. 
• Kompressionsstenosen sind am häufigsten durch 
Strumen verursacht (Abb. 11.9), die auch zu einer Tra­
chealwandmalazie führen können. Andere Ursachen 
können Mediastinaltumoren, Aortenaneurysmen 
oder Lymphknotenprozesse sein. Die Struma maligna 
bricht nicht selten in die Tracheallichtung ein. 
• Intratracheale Stenosen können durch Polypenbil-

dungen, besonders im subglottischen Raum, hervor­
gerufen sein. 
• Narbenstenosen werden heute am häufigsten durch 
Intubationsulzera oder nach Tracheotomie, seltener 
nach direktem Trauma beobachtet. 

Stärkergradige Stenosen gehen mit in- und exspira­
torischem Stridor einher. 
• Säbelscheidentrachea: Die Altersveränderungen an 
den Trachealknorpeln tragen besonders zu der sog. 
Säbelscheidentrachea34 bei, die durch seitliche Tra­
chealkompression bei chronischem Husten entstehen 
kann. 



Tracheo- und Bronchomalazie 

Sie kann Folge einer chronischen Kompression (Stru­
ma, s.o.) oder eines Knorpelabbaues im Rahmen 
chronischer Entzündung (chondrolytische Perichon­
dritis37,38) sein. Infolge der Wanderschlaffung kommt 
es zu einem exspiratorischen Kollaps, einer sog. wei­
chen Stenose6• 

Tracheopathia chondroosteoplastica34 

Hierbei kommt es zu Neubildungen von Knorpel und 
Knochen in der Submukosa, wodurch sich ein reib­
eisenartiges Aussehen der Schleimhaut ergibt 
([> Abb. 11.11 a). Die Lichtungseinengung ist dabei 
i. allg. nur mäßig, doch kann es bei distaler Ausbrei­
tung in dem Bronchialbaum zu wesentlicheren Steno­
seerscheinungen kommen. Die Ursache ist ungeklärt; 
offenbar handelt es sich nicht um einen tumorösen 
Prozeß. 

Lichtungserweiterungen 

• Diffuse oder partielle Ektasien kommen besonders 
im Alter vor und betreffen v. a. die Pars membranacea, 
wodurch ein exspiratorischer Kollapsmechanismus 
mit asthmaähnlichen Erstickungsanfällen ausgelöst 
werden kann6• 

Trachealtumoren 

Tumoren der Trachea sind insgesamt recht selten, sie 
bevorzugen bei Erwachsenen das untere Trachealdrit­
tel und sind je etwa zur Hälfte gut- bzw. bösartig6,9. 

Die WHO-Klassifikation entspricht der von Larynx 
und Hypopharynx ([> S.721). 

Mesenchymale Tumoren 

Benigne mesenchymale Tumoren 

Unter den gutartigen mesenchymalen Tumoren sind 
die Fibrome am häufigsten. Osteome (ICD-O-DA M-
9180/0) und Chondrome (ICD-O-DA M-9220/0) 
(Abb.11.10a) müssen gegen die Tracheopathia chon­
droosteoplastica (s.o.) abgegrenzt werden. Besonders 
bei Kindern kommen Hämangiome (ICD-O-DA M-
9120/0) vor. 
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Abb.11.9. Kompression der Trachea durch Struma 

• Im extrathorakalen Abschnitt kann es als Folge der 
Wandschwäche zu Pulsionsdivertikeln kommen, die 
gegen angeborene Tracheozelen abzugrenzen sind. 
• Traktionsdivertikel kommen als Folge entzündlicher 
Lymphknotenprozesse vor. 

Sarkome 

Die Sarkome bevorzugen das jugendliche Alter, spin­
delzellige (ICD-O-DA M-8801/3) und fibroblastische 
(ICD-O-DA M-8810/3) Formen stehen im Vorder­
grund. Sie wachsen langsam, durchbrechen die Tra­
ehe al wand spät und führen nur sehr selten zu Fern­
metastasen. 

Epitheliale Tumoren 

Adenome (ICD-O-DA M-8140/0) 

Papillome (ICD-O-DA M-8050/0) 

Unter den gutartigen epithelialen Tumoren sind die 
• Adenome am häufigsten. Sie können gelegentlich 
kleinzystisch sein. Adenome vom Typus der Mischtu­
moren kommen in gut- und bösartigen Verläufen vor. 
• Papillome (Abb.11.10b) bzw. Papillomatosen ent­
wickeln sich meist in Zusammenhang mit Kehlkopf­
papillomen. Sie betreffen wie diese besonders das 
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Abb.11.10a-c. Tracheal-Tumoren: a Chondrom und lipomatö­
ses Gewebe in der Trachealwand. Klinisch Trachealstenose 
(Operationspräparat). H. E. 8fach. b Papillom der Trachea. 
Hochdifferenziertes mehrschichtiges Platten epithel, bindegewe­
biges Gerüst aus zarten Septen. H. E. toOfach. c Adenoid-zysti­
sches Karzinom ("Zylindrom") in der Trachealwand. Infiltrati­
ves Wachstum siebartig durchbrochener Tumorzellstränge. H. E. 
80fach 

Kindes- und jugendliche Alter und neigen zu Rezidi­
ven ([> S.722). 

Karzinom 

Epidemiologie 
Karzinome der Trachea sind selten. Unter 6800 Ob­
duktionen wurden 5 primäre Trachealtumoren beob­
achtets. Von 503 Fällen bei Erwachsenen erwies sich 
die Hälfte als bösartig, dabei handelte es sich fast aus­
schließlich um Karzinome. Bei Kindern kommen ab­
gesehen von vereinzelten Sarkomen nur gutartige Tu­
moren vor. 

Morphologie 
Makroskopisch wachsen die Tumoren entweder in der 
Fläche mit Neigung zu Ulzeration oder in polypöser 
Form. Sie sind hauptsächlich im unteren Trachealdrit­
tellokalisiert. 

Mikroskopisch überwiegen Adenokarzinome (ICD­
O-DA M-8140/3), es folgen Plattenepithelkarzinome 
(ICD-O-DA M-8070/ 3), kleinzellige Formen (ICD­
O-DA M-8041/3) sind sehr seIten. 

Das adenoid-zystische Karzinom (früher sog. Zylin­
drom) (ICD-O-DA M-8200/ 3) kommt am häufigsten 
vor (Abb. 11.10c). Es bevorzugt das mittlere Lebensal­
ter. Der Tumor breitet sich per continuitatem oft weit 
aus und kann auch in Nachbargewebe einbrechen. 

Prognose 
Sie wird durch die begrenzte Operabilität, die nur we­
nige Zentimeter der Trachea umfassen kann, ver­
schlechtert, obwohl die Tumoren oft nur wenig 
Lymphknotenmetastasen und nur selten Fernmetasta­
sen setzen. 

Einbrüche bösartiger Tumoren der Nachbarschaft 

Am häufigsten kommen Ösophaguskarzinome, wei­
terhin Schilddrüsenkarzinome und Thymustumoren 
in Betracht. 

Intratracheale Strumen 

Diese Tumoren stellen eine Besonderheit dar, die als 
glatte breitbasige Knoten besonders in den Seiten­
wänden liegen. Sie bevorzugen Frauen und können 
erste Erscheinungen schon in der Pubertätszeit her­
vorrufen. Sie werden eher zu den Fehlbildungen 
(Keimversprengung, fetales Einwachsen von Schild­
drüsengewebe) gerechnet und können maligne entar­
ten. 



Tracheitis und Bronchitis 

Epidemiologie 
Die entzündlichen Erkrankungen der Atemwege ge­
hören bei Einbeziehung der "grippalen" Infekte zu 
den häufigsten Erkrankungen überhaupt. 

Die chronischen Bronchitiden (chronische unspezifi­
sche obstruktive Atemwegserkrankungen) haben in 
den letzten Jahrzehnten weltweit, besonders in den in­
dustrialisierten Staaten, zugenommen3,21,25,52,53, 73, 78,86 

und eine erhebliche wirtschaftliche Bedeutung ge­
wonnen. Sie stehen an 5. Stelle aller Krankmeldungen 
und tragen zum Ansteigen des Bestandes an Frührent­
nern erheblich bei. Bei der Berufsunfähigkeit der Män­
ner stehen sie an 4., bei den Frauen an 10. Stelle. Die 
Häufigkeitsangaben bei weltweiten Vergleichen beru­
hen vielfach auf der einfachen Definition der WHO 
(1) S. 733); ausführliche epidemiologische Studien 
sind dagegen auf klinische Untersuchungen ein­
schließlich zugehöriger Funktionsdiagnostik gestützt. 

Akute Tracheobronchitis 

Die akuten Entzündungen haben die Tendenz, sich 
über den gesamten Respirationstrakt, wenn auch mit 
unterschiedlicher Schwerpunktlokalisation (Rhino­
pharyngitis, Laryngotracheitis, Tracheobronchitis und 
Bronchiolitis), auszubreiten5,7.9.37. Isolierte Bronchioli­
tiden treten v. a. im Kindesalter, aber auch wieder im 
Greisenalter auf. Ihre Sonderstellung ergibt sich aus 
den häufigen begleitenden Ventilationsstörungen und 
Übergängen in Pneumonien. Die größte Anzahl der 
akuten Erkrankungen aber spielt sich im Rahmen der 
jahreszeitlich gehäuften "banalen" Erkältungskrank­
heiten ab und bleibt - mit Ausnahme der echten Grip­
pe in Epidemiezeiten - ohne wesentliche Bedeutung 
für den Pathologen (Bedeutung für die Entstehung 
der chronischen Bronchitis, 1> S.733). 

Ätiologie, Pathogenese 
Ganz im Vordergrund stehen die aerogenen Infektio­
nen, gelegentlich in Kombination mit thermischen 
oder chemischen Schädigungen . 
• Virusinfektionen (s. u.) liegen bei etwa 90% der Fälle 
vorll ,12. Es kommen v. a. Myxoviren (Influenza A, B, 
C, Parainfluenza, RS-Virus, Masernvirus), Adenovi­
ren, bei etwa 1-5% Mykoplasmen oder die Erreger 
der Ornithose bzw. des Q-Fiebers in Betracht. 

Neben der aerogenen Infektion, die sich gewöhnlich 
deszendierend ausbreitet, aber auch primär zu Bron­
chitis und Bronchiolitis führen kann, kommen auch 
hämatogene Infektionen als sog. Ausscheidungsbron­
chitis im Zuge von Virämien vor (z. B. Masern, andere 
Viruserkrankungen wie Coxsackie-Infektionen, Polio­
myelitis, Herpes simplex, Varizellen, Zytomegalie; 
bakteriell besonders Typhus). 
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• Chemische Schädigungen werden durch Nebel, 
Dämpfe und Stäube hervorgerufen. Im Rahmen der 
Luftverschmutzung spielt Schwefeldioxid eine Rol­
le60,73, besonders gefährlich sind die sog. Smogwetter­
lagen mit ihren hohen Konzentrationen an Schadstof­
fen. Aber auch das inhalative Rauchen ( .. private air 
pollution ") spielt eine Rolle. Unter den beruflichen No­
xen sind v. a. Nitrosegase, Ammoniak, Formalin in ho­
hen Konzentrationen zu nennen, die - ähnlich wie die 
Kampfstoffvergiftungendes 1. Weltkrieges - von 
schweren nekrotisierenden Entzündungen mit Dauer­
schäden, besonders in den kleinen Bronchien und 
Bronchiolen, gefolgt sein können. 
• Bakterielle Sekundärinfektionen gewinnen für den 
weiteren Verlauf besondere BedeutungI2,42. Sie sind 
meist durch das Auftreten eines reichlicheren muko­
purulenten Sputums gekennzeichnet. Nur bei etwa 
10% der Fälle liegen primäre bakterielle Infektionen 
vor. Unter den bakteriellen Erregern haben Staphylo­
coccus aureus, Streptococcus pyogenes, Haemophilus 
influenzae, Micrococcus catarrhalis und Streptococ­
cus pneumoniae Bedeutung, seltener Corynebacte­
rium diphtheriae, E. coli und andere Eitererreger. 
• Fehlende Immunisierung soll für die hohen Erkran­
kungszahlen im Kindesalter verantwortlich sein, wie 
auch ganz allgemein einem lokalen Mangel an Se­
kret IgA Bedeutung zugemessen wird31 ,49. 

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

Virusinfektionen33,78 

Sie sind oft nur durch örtliche Zirkulationsstörungen 
und eine relativ geringe lymphozytäre Infiltration der 
Schleimhaut gekennzeichnet, eine Sekretionsstörung 
wird oft nicht deutlich ("trockener Katarrh mit Reizhu­
sten"). 

Charakteristisch ist der Epithelbefall, der v. a. die 
Flimmerzellen betrifft. Epithelläsionen, die durch eine 
spätere reparative Metaplasie64 noch über längere Zeit 
erkennbar bleiben können, bereiten den Boden für 
bakterielle Sekundärinfektionen. Diese trüben v. a. die 
sonst meist günstige Prognose. 

Der selektive Epithelbefall führt zu pathognomoni­
sehen Zellveränderungen " 

Synzytiale Riesenzellen im Bronchial- und Al­
veolarepithel treten bei Maserninfektionen auf, 
weiter sind intranukleäre (Adenovirus, Herpes im­
plex, Varizellen, Zytomegalie) oder intrazytoplas­
matisehe (Masern, Ornithose) Einsehlußkörper cha­
rakteristisch, die mit einkerniger Riesenzellbildung 
verbunden sein können ([> auch bei Pneumonien, 
S.792). 



732 Atemwege 

Nach einigen Tagen wird die weitere Virusausbrei­
tung durch Interferon gehemmt; später bilden sich 
spezifische Antikörper, auf welche die klinische Dia­
gnostik gestützt werden kann. 

Morphologische Formen 
Das morphologische Bild der akuten Entzündungen 
hängt von der Schwere der Infektion, Art der Erreger 
und Resistenz des Betroffenen ab2,5. 7,12,37,38,42,56. Es ist 
in Trachea und großen Bronchien gleich; Bronchioli­
tiden ([> S,738), 

Bronchitis catarrhalis, Bronchitis mucopurulenta 
Der entzündliche Prozeß beginnt mit einer Zirkula­
tionsstörung (Schleimhautschwellung und -rötung). es 
kommt zu einer vermehrten dünnflüssig-schleimigen 
Sekretion, zu der sich alsbald seröses Exsudat bei­
mischt, das durch das in seinem Verband gelockerte 

Abb.11.11. a Tracheopathia chondroosteoplastica, Reibeisen­
artige Schleimhautoberfläche, b Grippe-Tracheitis. Hochrote, 
lackartig glänzende Schleimhaut. Akuter tödlicher Krankheits­
verlauf, c Fibrinös-pseudomembranöse Tracheitis mit breiten 

Epithel in die Lichtung übertritt ([> Abb, 11,12 a), Mit 
zunehmender Leukozytenbeimischung wird das Spu­
tum purulent, Verlegungen der Bronchuslichtungen 
können zu Belüftungsstörungen führen, 

Bronchitis fibrinosa (pseudomembranacea) 
Dabei gerinnt das fibrinogenreiche Exsudat an der 
Oberfläche und bildet der Basalmembran aufliegende 
flächenhafte Pseudomembranen. In der Trachea und 
den größeren Bronchien können sich röhrenförmige 
Ausgüsse bilden, die später abgehustet werden. Bei de­
szendierender Entzündung kann es zu ausgedehnte­
ren Verlegungen kleiner Bronchien und Bronchiolen 
mit Erstickungsgefahr kommen. Die schwersten For­
men werden bei der Diphtherie beobachtet. 

Bronchitis ulcerosa, Bronchitis necroticans 
Primäre, oft flächenhafte Nekrosen können Folge der 
Inhalation toxischer Substanzen sein; bei der schweren 

Fibrinauflagerungen auf der Schleimhautoberfläche, d Ulzerös­
nekrotisierende Tracheitis mit flächenhafter Schleimhautnekro­
se und entzündlicher Schorfbildung. H, E, 12fach 



viralen und bakteriellen Infektion stellen sie den 
schwersten entzündlichen Schädigungsgrad dar. 
Oberflächliche Nekrosen werden abgestoßen und oft 
zunächst metaplastisch reepithelisiert. Tiefe Nekrosen 
führen zu Ulzerationen, die nur unter Narbenbildung 
abheilen können. 

Spezielle Formen 
• (Echte) Grippe (Influenza): Diese Infektionskrank­
heit, die endemisch in kleinen Wellen und in größeren 
Zeitabständen (zuletzt 1958) pandemisch mit mehr 
oder weniger hoher Mortalität auftritt, geht mit einer 
hochroten, oft von kleinen Blutungen durchsetzten 
Schwellung der Trachealschleimhaut einher (Abb. 
11.11 b). Das Epithel wird nekrotisch, Fibrin­
ausschwitzungen bilden die besonders charakteristi­
schen sog. kleieförmigen Beläge (Abb. 11.11 c u. d). Bei 
den perakuten Verläufen kann dies der einzige Ob­
duktionsbefund neben den Zeichen einer allgemeinen 
toxischen Kreislaufstörung mit massivem, meist hä­
morrhagischem Lungenödem sein. Das Grippevirus 
kann auch zu einer vorwiegend interstitiellen Pneumo­
nie führen; häufiger sind bakterielle Superinfektio­
nen, die dann den weiteren Verlauf bestimmen. 
• Keuchhusten (Pertussis): Bei dieser Laryngotracheo­
bronchitis des Kindesalters, deren Erreger das gram­
negative Stäbchenbakterium Bordetella pertussis ist, 
besteht im katarrhalischen Stadium eine Dyskrinie mit 
einem bakterienreichen, leukozytenarmen, hochviskö­
sen Sekret. Im Stadium convulsivum geht die Schleim­
sekretion zurück, auch die Bakterien schwinden. Die 
typischen Hustenanfälle mit Apnoe und Zyanose be­
ruhen auf einer spastischen Kontraktion der Glottis 
und Bronchialmuskulatur, die sich unter keuchender 
Inspiration löst. 

Bei schweren Infektionen kommen flächenhafte 
Schleimhautnekrosen und eine stärkere lymphoplas­
mazelluläre Infiltration vor. Auch kommt es nicht sel­
ten in der Peripherie zu einer interstitiellen peribron­
chiolären Pneumonie. Neben ventilatorischen Vertei­
lungsstörungen durch Schleimverlegung wird die 
destruierende Bronchiolitis und vernarbende Peri­
bronchiolitis öfter Ausgangspunkt für die Entwick­
lung von Bronchiektasen ([> S.739). 
• Putride Bronchitis: Bei dieser Form, die besonders 
bei Bronchiektasen vorkommt, spielen anaerobe Kei­
me eine Rolle. Der stinkende, oft zu den sog. Dittrich­
Pfröpfen eingedickte Bronchusinhalt besteht aus Zell­
detritus, Fibrin, Leukozyten und Bakterienrasen. Ur­
sache können auch Aspirationen sein, die dann 
häufiger zur Aspirationspneumonie und Lungengan­
grän führen. 

Chronische Bronchitis 

Definition 
Im Interesse weltweiter Untersuchungen, auch in 
Ländern noch niederen medizinischen Standards, 
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und unter dem Einfluß vornehmlich britischer Unter­
suchungen wurde von der WHO eine pragmatische 
Definition der chronischen Bronchitis vorgeschlagen. 

Eine chronische bzw. rezidivierende Bronchitis 
liegt demnach vor, wenn "eine vermehrte Schleim­
sekretion an den meisten Tagen, mindestens aber 
während 3 Monaten in jedem von 2 aufeinander­
folgenden Jahren vorhanden ist"17,41,59. 

Epidemiologie 
Diese Definition führt zur Feststellung hoher Erkran­
kungszahlen. Sie ist unzulänglich, weil sie sich aus­
schließlich auf vordergründige Symptome (Husten 
und Auswurf) stützt und die unterschiedlichen Krank­
heitsformen, v. a. aber deren ganz unterschiedliche 
Prognose nicht berücksichtigt. So wurden z. B. im 
Ruhrgebiet und seiner ländlichen Umgebung Husten 
und Auswurf bei bis zu 30% der Männer und 10,7% 
der Frauen gefunden73 • Wohl der überwiegende Teil 
der so charakterisierten "Bronchitiker" gelangt nicht 
in das klinisch schwerwiegende Krankheitsbild der 
chronischen Bronchitis, die morphologisch durch ent­
zündliche Schäden der Bronchuswand, funktionell 
v. a. durch das schwerwiegende Symptom einer Ob­
struktion, in den späteren Stadien durch Komplika­
tionen wie Emphysem und/oder Bronchiektasie, 
schließlich durch die Entwicklung einer pulmonalen 
Hypertonie mit chronischem Cor pulmonale gekenn­
zeichnet ist 2,5,7,9,37,38,59,68,82,86,95. 

Nach Obduktionsbeobachtungen betragen die 
schwer verlaufenden Fälle chronischer obstruktiver 
Lungenerkrankungen mit Ausgang in die kardiorespi­
ratorische Insuffizienz im gesamten Obduktionsgut 
etwa 3-8% bei den Männern und unter 1 % bei den 
Frauen. 

Die Klinik ist deshalb dazu übergegangen, 
• die chronische nicht obstruktive Bronchitis, die v. a. 
die katarrhalischen Formen betrifft, 
• von der obstruktiven Bronchitis (mit den genannten 
Komplikationen und ungünstigeren klinischen Ver­
läufen) zu trennen3,52,86. 

Bei letzterer spricht man auch häufig von dem 
"chronischen unspezifischen respiratorischen Syn­
drom" oder der "chronischen unspezijischen obstruk­
tiven Lungenerkrankung" (international oft als 
COLD = "chronic obstructive lung disease" be­
zeichnet). 

Diese ist wiederum abzugrenzen gegenüber dem al­
lergischen Asthma bronchiale und, soweit möglich, 
von der chronischen asthmoiden Bronchitis der Ato­
piker 28,86. 

Ätiologie 
Entsprechend der großen klinischen Bedeutung der 
chronischen Bronchitis wurden zunächst besonders in 
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Großbritannien äußerst umfangreiche Untersuchun­
gen durchgeführt (zusammenfassende Übersichtsdar­
stellung21,25,52,86, 
• Luftverschmutzung: Ihre Bedeutung geht aus den 
sog. Smogkatastrophen hervor; doch handelt es sich 
hierbei hauptsächlich um akute toxische Einflüsse, 
die zu Exazerbationen vorbestehender Atemwegser­
krankungen mit zeitlich begrenzter Übersterblichkeit 
führen. Die Angaben über die relative Häufigkeit 
chronischer Bronchitis z. B. zwischen Stadt- und 
Landbevölkerung sind widersprüchlich. Die Analysen 
sind durch das Zusammentreffen vieler Umweltfakto­
ren (Beruf, Klima, Rauchergewohnheiten) sehr er­
schwert. Auch dürften Unterschiede in der Art der 
verschmutzenden Agenzien (oft wird nur Schwefel­
dioxid als Leitwert gemessen) eine Rolle spielen. 
• Sozioökonomischer Status: Auch bei der Erfassung 
von Einflüssen des sozioökonomischen Status, die 
von britischen Autoren besonders herausgestellt wur­
den26, ergibt sich selbst nach Elimination der Rau­
chergewohnheiten eine komplexe Situation durch das 
Zusammentreffen verschiedener Faktoren (Wohnla­
ge, mikroklimatische Bedingungen wie Arbeitsstätte, 
Freiluftberufe, sonstige berufliche Belastungen, Er­
nährungsgewohnheiten). 
• Beruflichen Noxen kommen zweifellos eine Bedeu­
tung zu. Bei den chemischen Irritantien (Chlorgas, 
Schwefeldioxid, Phosgen, Nitrosegase, Fluorwasser­
stoff, Diisozyanate, Zinknebel u. a.86) handelt es sich 
oft um akute Schädigungen, die aber anatomische 
Dauerschäden besonders im Bronchiolenbereich hin­
terlassen können. 

Die chronische Staubbelastung am Arbeitsplatz er­
gibt eindeutige positive Zusammenhänge nur bei ho­
her Staubbelastung. Es ist dabei streng zwischen iner­
ten und fibrogenen Stäuben zu unterscheiden, da letz­
tere zu pneumokoniotischen Läsionen führen 
(c> S.820), die häufig ebenfalls mit obstruktiven 
Funktionsstörungen verbunden sind. Der Nachweis 
ätiologischer Beziehungen wird auch hier durch de~ 
wesentlich stärkeren Einfluß der RauchergewohnheI­
ten erheblich erschwert. 

Wichtig ist schließlich der Einfluß von Allergenen 
aus der beruflichen Umwelt. Diese führen entweder 
zu Asthma bzw. asthmoiden Reaktionen (Bäckerasth­
ma, Byssinose u.a.28) oder zu Erkrankungen vom Typ 
der sog. allergischen Alveolitis (Farmerlunge, Bagas­
sose, Vogelzüchterlunge u.a.70,71), die ebenfalls recht 
häufig mit einer obstruktiven Reaktion verbunden 
sind. 

Die Erkrankungen, bei denen eine eindeutige ätio­
logische Beziehung zwischen Schädigung und Er­
krankung nachgewiesen werden konnte, sind in die 
Anlage zur Berujskrankheitenverordnung aufge­
nommen. 

• Klimatische Faktoren: Ihre Bedeutung zeigt sich in 
einer erhöhten Bronchitisrate bei Land- und Forstar-

beitern, während bei Hochofenarbeitern keine signifi­
kanten Unterschiede nachgewiesen werden konn­
ten97• 

Rauchen und chronische Bronchitis 

Unter allen exogenen Faktoren konnte das inhala­
tive Rauchen als wichtigster ätiologischer Faktor 
für die Entwicklung der chronischen Bronchitis 
nachgewiesen werden3.21.52.82 u. v. a. 

Eine chronische Bronchitis ist bei starken Rauchern 
schon in jüngeren Jahren über doppelt so häufig wie 
bei Nichtrauchern; ihre Inzidenz steigt auf bis zu 75% 
der Raucherkollektive, gegenüber nur 37% bei den 
Nichtrauchern21 . Die mittleren arteriellen Sauerstoff­
drücke nehmen in Abhängigkeit von der Menge des 
Tabakkonsums in allen Altersklassen signifikant ab. 

Man hat mit etwa 300 Mio. Partikeln/cm3 Zigaret­
tenrauch zu rechnen66. Morphologisch wird die starke 
Belastung des Reinigungsapparates an den Zeichen 
einer massiven Hyper- und Dyskrinie und an der star­
ken alveolären Makrophagenreaktion (sog. Raucher­
zellen, c> Abb. 11.17 e) erkennbar. 

Klinische Funktionstests haben jedoch gezeigt, daß 
in der Regel keine Erhöhung der Strömungswider­
stände in den Luftwegen bei ruhiger Atmung nach­
weisbar ist, daß aber bei forcierter Exspiration eine 
Einschränkung erkennbar wird86. Gleiche Befunde 
sind an isolierten Lungen zu erheben, zusätzlich eine 
vermehrte frequenzabhängige Abnahme der dynami­
schen Compliance92• Diese Befunde gelten als typisch 
für eine frühe Erkrankung der kleinen peripheren 
Luftwege ("small airways disease"). 

Mikroskopisch findet man entzündliche Verände­
rungen und Dilatationen im Bereich der lobulären 
und terminalen Bronchiolen bis hin zum zentrolobu­
lären Emphysem (c> S.758). Verstärkter Makropha­
genzerfall mit erhöhter örtlicher enzymatischer Akti­
vität durch Kathepsinfreisetzung kann als Ursache 
dieser Veränderungen angenommen werden. 

Die Beziehungen zwischen dem Rauchen und der 
klinisch definierten chronischen obstruktiven Bron­
chitis werden dennoch als problematisch angesehen, 
weil die nach klinischer Meinung "obstruktionsrele­
vanten" Anteile des Bronchialsystems weniger betrof­
fen seien86. Daß nach morphologischen Befunden je­
doch ein nachweisbarer Gewebsschaden an kritischer 
Stelle im Stielbereich des Azinus vorliegt, steht außer 
Zweifel, ebenso, daß dieser eine wesentliche Schritt­
macherfunktion haben kann (weiteres bei Obstruk­
tion und zentrolobulärem Emphysem). 

Die Rolle der Infektion bei der chronischen Bronchitis 
Obwohl die Bedeutung infektiöser Schäden für die 
Entwicklung chronischer Bronchitiden bzw. der chro­
nischen obstruktiven Lungenerkrankung allgemein 
anerkannt wird, sind doch noch manche Fragen unge­
löst12,42,86. 



Akute Atemwegsinfekte werden anamnestisch von 
6-36% der Patienten als Beginn des Leidens angege­
ben. Oft wird von gehäuften Atemwegsinfekten schon 
im J(jndesalter berichtet. Verschlimmerungen im 
Zuge rezidivierender, meist kombiniert viral-bakteriel­
ler Infekte, sprechen ebenso für eine ätiologische Be­
ziehung wie die günstige Beeinflussung durch antibio­
tische Therapie. Die Auslösung obstruktiver Störun­
gen (sog. Infektobstruktion) wird vermutlich durch 
bakterielle Toxine und/oder bakterielle und leukozy­
täre Proteasen vermittelt, die auf sensorische Schleim­
hautrezeptoren einwirken und nach Sensibilisierung 
starke Kontraktionen der Bronchialmuskulatur auslö­
sen 28, 44, 86. 

Die große Masse der "banalen" viralen Atemweg -
infekte dürfte jedoch keine wesentliche Rolle spie­
len, Nur schwere Infekte mit bakterieller Superinfek­
tion oder au gedehnten Schäden am Bronchialepi­
thel kommen in Betracht, bei denen die Abwehrlei-
tung der Schleimhaut, z. B. die Flimmertätigkeit, 

noch über Monate gestört ein kann. Auch eine 

Abb.11.12a-d. Bronchitis: a Akute Bronchitis. Lockerung der 
oberen Epithelschicht durch ein entzündliches Ödem, Leukozy­
tendurchwanderung, nekrotische Epithelveränderungen. H. E. 
250fach. b Chronische Bronchitis mit dichter lympho-plasma­
zellulärer Infiltration und Übergangsepithel-Metaplasie des 
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Abwehr chwäche durch viru bedingte T-Zellsup­
pression könnte Bedeutung gewinnen. 

Die Zeichen der chronischen Entzündung im mor­
phologischen Bild müssen nicht unbedingt auf eine 
Infektion hinweisen, zumal nicht bei einfacher lym­
phozytär-plasmazellulärer Infiltration. Der optische 
Nachweis von Bakterien in der Tunica propria und in 
Narbenbezirken3o,42 bedarf weiterer systematischer 
Untersuchungen 12. 

Morphologische Formen 
Morphologisch wurde entsprechend der WHO­
Definition mit dem R eid-Index 75 versucht, die 
Schleimdrüsenhypertrophie als Zeichen der durch 
vermehrte Sputumproduktion definierten chroni­
schen Bronchitis zu erfassen und mit der klinischen 
Symptomatik zu vergleichen. Es ergibt sich jedoch 
eine Diskrepanz, weil gerade in den schwerwiegenden 
Fällen der Index negativ sein und es zur Atrophie und 
zum Untergang der Schleimdrüsen bei destruktiver 
Wandentzündung kommen kann (u. a.40 ). Die mor-

Bronchialepithels. H. E. 250fach. c Chronische katarrhalische 
Bronchitis. Hypertrophie und muköse Transformation der bron­
chialen Schleimdrüsen (positiver Reidscher Index). H. E. 
50fach. d Chronische intramurale Bronchitis eines kleineren 
Bronchus mit leichter Wandatrophie. H. E. 30fach 
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phologische Diagnose der chronischen Bronchitis 
sollte vielmehr nach den üblichen Kriterien der patho­
logischen Anatomie durchgeführt werden, wobei sich 
zugleich auch unterschiedliche Schweregrade erge­
ben5,34,37,38,41, 

Chronische katarrhalische Bronchitis ("simple chronic 
bronchitis") 
Diese Form ist durch die Hyper- und Dyskrinie ge­
kennzeichnet Wesentliche entzündliche Wandinfil­
trate fehlen. Neben der Zunahme der Becherzellen im 
Epithel besteht eine Schleimdrüsenhypertrophie (posi­
tiver Reid-Index, Abb.11.12c), gewöhnlich mit einer 
mukösen Transformation, d. h. einer Zunahme der mu­
kösen Drüsenanteile, häufiger auch mit einer onkozy­
tären Umwandlung der restlichen serösen Drüsenzel­
len36,57. Das abnorm visköse Sekret staut sich in den 
Ausführungsgängen, deren Ektasie auch röntgenolo­
gisch nachweisbar wird62• Die Tendenz zur Schleim­
stauung wird durch eine Einbuße an Zilienaktivität 
verstärkt50. 

Die Sputumuntersuchung72 erlaubt Differenzierun­
gen des Chemismus und der physikochemischen Ei­
genschaften; zytochemisch wird eine Differenzierung 
unterschiedlicher Zelltypen möglich76• Auch für die 
Klinik können Sputumuntersuchungen wichtige An­
haltspunkte liefern. 

Die Hyper- und Dyskrinie ist für diese Form der 
Bronchitis nicht spezifisch. Sie besteht oft nicht nur bei 
schwereren Formen chronischer Entzündung, son­
dern auch bei Asthma, Mukoviszidose, aber auch bei 
regionalen unspezifischen Begleitbronchitiden37• Die 
Frage nach etwa bestehenden regelmäßigen Zusam­
menhängen mit den schweren Formen der chroni­
schen obstruktiven Lungenerkrankung wurde bereits 
oben erörtert. 

Chronische intramurale Bronchitis 
Sie ist durch entzündliche Infiltrate der Schleimhaut 
gekennzeichnet, deren Zusammensetzung phasenwei­
se wechseln kann (Abb. 11.12 b). Leukozyten, die auch 
in reichlicher Menge in die Lichtung gelangen (muko­
purulente Bronchitis), weisen auf bakteriell-entzündli­
che Exazerbationen hin12• Aus Epithelnekrosen und 
Ulzerationen (ulzeröse Bronchitis) resultieren Narben­
bildungen, in den kleinen Bronchien gelegentlich 
Obliterationen. Epitheldefekte werden durch meist re­
versible Übergangs- oder Plattenepithelmetaplasien 
gedeckt (Abb.11.12b). Die Elastika kann herdförmig 
vermehrt sein (Abb.11.13c). 

Hypertrophische chronische Bronchitis 
Häufig rezidivierende bakterielle Entzündungen kön­
nen in den großen Bronchien auch zur hypertrophi­
schen chronischen Bronchitis führen, die durch 
Schleimhautverdickung und (pseudopolypöse) Falten­
bildungen gekennzeichnet ist Die Fibrosierung ist eine 
Folge chronischer oder rezidivierender Ödemisierung 
der Schleimhaut, die eine Fibroblastenproliferation 

stimuliert. Diese Bronchitisform wird öfter bei Bron­
chiektasen in den großen hilusnahen Bronchien beob­
achtet Die chronische Entzündung führt hier oft auch 
zur Entwicklung von Lymphfollikeln in der Submuko­
sa und Adventitia. In späten Phasen kann die "Hyper­
trophie" durch Narbenschrumpfung in Atrophie aus­
laufen (Abb.11.12d). 

Chronische destruktive Bronchitis 
Hierbei handelt es sich um die morphologisch schwer­
ste Form der Entzündung mit besonders gravierenden 
funktionellen Folgen. Sie spielt sich besonders im Be­
reich der mittleren und kleineren Bronchien ab. Die 
anfangs dichten, vorwiegend lymphoplasmazellulären 
Infiltrate in allen Schleimhautschichten können in 
späteren Phasen zurücktreten. Sie machen einer zu­
nehmenden Vernarbung Platz, die zugleich zum Unter­
gang der spezifischen Bronchuswandbestandteile, be­
sonders der glatten Muskulatur, führt (Abb.11.12d, 
11.13 a u. b). Auch Schleimdrüsen können in der Ver­
narbung zugrunde gehen. Abbauvorgänge am Knor­
pel werden nicht ganz selten beobachtet Die Basal­
membran des Epithels ist oft stark verdickt und 
hyalinisiert. Im Epithel bestehen häufig Basalzell­
hyperplasien, nicht seIten Metaplasien, die auch mit 
Dysplasien, gelegentlich sog. Basalmembranpapillo­
matosen15 ([> Abb. 11.45 b) einhergehen. 

Die Bronchien erscheinen erweitert. Die schmale 
vernarbte Wand (Bronchomalazie) hat eine vermehrte 
exspiratorische Kollapsneigung zur Folge38,98. In den 
größeren Bronchien können sich durch Schleim­
hautprolaps bis erbsengroße Divertikel bilden62 

(Abb. 11.13 b). 

Peribronchitis 
Eine Peribronchitis als Folge langdauernder, rezidi­
vierender oder schwerer bronchitischer Entzündungs­
schübe betrifft in den großen und mittleren Bronchien 
das adventitielle peribronchovasale Bindegewebe 
(Abb. 11.13 d). Sie führt ebenfalls häufig zu einer Fi­
brosierung, welche die Bronchien in einen Narbenring 
einhüllt, wobei es auch zu Stenosierungen, seltener zur 
Abschnürung kleinerer epithelialer Zysten kommen 
kann. Das umliegende Lungengewebe wird - im Ge­
gensatz zur Peribronchiolitis ([> S.739) - nicht we­
sentlich in den entzündlichen Prozeß einbezogen. 

Sonderformen chronischer Bronchitis 
Abgesehen von den ganz allgemein deskriptiv-mor­
phologisch definierten Bronchitisformen kommen 
Bronchitiden vor, bei deren Entstehung und Fortent­
wicklung besondere ätiologische und pathogenetische 
Bedingungen eine Rolle spielen und die deshalb ge­
wöhnlich auch gesondert erfaßt werden. 
• Chronische Komplikationsbronchitiden entwickeln 
sich in vorgeschädigten Lungen (Emphysem, Pneu­
mokoniosen u. a.); nicht selten bewirken erst sie we­
sentliche klinische Symptome. Auch präfinal auftre­
tende akute eitrige Bronchitiden und Bronchiolitiden 



Abb.11.13a-d. Bronchitis: a Schwere chronische destruierende 
Bronchitis, beginnende Vemarbung der Wand und Verlust der 
Muskulatur. H. E. 80fach. b Sog. Bronchialwand-Divertikel bei 
chronischer atrophischer Bronchitis. H. E. 50fach. c Bandförrni-

mit Übergang in Herdpneumonie können den Cha­
rakter einer Komplikationsbronchitis haben . 
• Begleitbronchitiden kommen bei chronischer Pneu­
monie, Lungenfibrosen und anderen Lungenerkran­
kungen vor. Der hohe Prozentsatz bei Karzinomen 
könnte Ausdruck einer gemeinsamen Ätiologie sein, 
zumal wenn sie mit Metaplasien und Dysplasien ein­
hergehen63 • 

Zunächst lokalisierte Begleitentzündungen können 
sich später auf den gesamten Bronchialbaum ausbrei­
ten. Auch bei Tuberkulose kommen häufig chronische 
unspezifische Begleitbronchitiden vor. Dabei handelt 
es sich meist um intramurale Formen. Bei Pneumoko­
niosen, besonders bei den disseminierten feinherdigen 
Formen, findet man oft die Zeichen einer Hyperkri­
nie, die hier Ausdruck einer stark erhöhten Aktivität 
des bronchialen Reinigungsmechanismus zu sein 
scheint35• 

• Stauungsbronchitiden treten bei chronischer Links­
herzinsuffizienz auf. Die dabei klinisch beobachteten 
Störungen können mit der Rekompensation schnell 
schwinden, was darauf hinweist, daß es sich öfter nur 
um eine durch Stauung bedingte Schleimhautschwel­
lung handelt. 
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ge Elastikahypertrophie (im Bild schwarz) bei chronischer Bron­
chitis. E.v.G. 30fach. d Schwere chronische Bronchitis und Peri­
bronchitis. H. E. 50fach 

Spezifische Bronchitiden 

Tuberkulose (Bronchitis tuberculosa) 

Die Tuberkulose hat noch die größte Bedeu­
tung5, 38, 48,81 ,83. 

Die Infektion kann kanalikulär, hämatogen und von 
den Lymphknoten aus erfolgen. 
• Am häufigsten ist die meist produktive, herdnahe, 
gelegentlich auch verkäsende spezifische Ableitungs­
bronchitis bei kavernöser Tuberkulose, die weiter hi­
luswärts in eine unspezifische Bronchitis übergehen 
kann. Flächenhafte Plattenepithelmetaplasien im 
Bronchusanschlußtrichter können einen Kavernen­
verschluß verhindern. 
• Bei der lymphonodulären Peiforationstuberkulose 
wird die Bronchuswand durch die von den Lymph­
knoten übergreifende Verkäsung zerstört, nach Aus­
stoßung der Käsernassen kann sich eine sog. Lymph­
knotenkaverne entwickeln. Diese Form kommt als 
Früh- und als Spätpeiforation vor. Sie kann eine pro­
grediente Tuberkulose im nachgeschalteten Lungen­
abschnitt zur Folge haben5• 
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• Bronchitis caseosa: Sie tritt als eigenständiger Pro­
zeß meist noch in der Primärinfektionsphase auf. Es 
handelt sich um eine verkäsende Endobronchitis mit 
ausgedehnten röhrenförmigen, später meist abgekap­
selten Herden, während das zugehörige Lungengewe­
be atelektatisch wird, gewöhnlich aber nicht der käsi­
gen Pneumonie verfällt. Diese Form wird als selbstän­
diger Prozeß im Sinne einer Deckflächentuberkulose 
gewertetS,81,83. 

Die kleinen Bronchien und Bronchiolen werden bei 
den bronchogenen Streuprozessen vielfach in die Ver­
käsung einbezogen und können oft im Zentrum bei 
tuberkulösen Rundherden mit Hilfe von Faserfärbun­
gen noch nachgewiesen werdens. 

Sarkoidose 

Bei der Sarkoidose treten in den Stadien Il und III in 
der Bronchuswand häufiger ebenfalls Granulome auf. 
Sie liegen oft subepithelial und können dadurch biop­
tisch, wenn auch keinesfalls regelmäßig, nachgewie­
sen werden69• 

Lues (Bronchitis Iuica) 

Die Bronchialsyphilis hat derzeit nur noch histori­
sches Interesses. Sie führt vornehmlich in der Trachea 
und den größeren Bronchien zu Ulzerationen, Nar­
benbildungen und Stenosen. Im Sekundärstadium 
tritt die luische Bronchitis meist gleichzeitig mit dem 
Exanthem auf und bildet Schleimhautroseolen, Pla­
ques und miliare Lungenherde. 

Panchondritis rheumatica 

Selten ist der Befall der Trachea und größeren knor­
peltragenden Bronchien bei der Panchondritis rheu­
matica38, die durch Knorpeldestruktion und granulo­
matöse Entzündung zu röhrenförmigen verzweigten 
Bronchusstenosen und zur respiratorischen Insuffizienz 
führt. 

Bronchiolitis 

Bedeutung, Komplikationen 
Die Sonderstellung der Bronchiolen ([> S.725) beruht 
auf ihrer engen Einbettung in das Lungengewebe und 
auf ihrer Funktion als Übergangszone zum alveolären 
respiratorischen Parenchym. Deszendierende Entzün­
dungen können unmittelbar in zentrolobulär begin­
nende (auch sog. pedunkuläre) Pneumonien überge­
hen, auch die peribronchioläre Entzündung greift 
unmittelbar auf das Lungengewebe über. Chronische 
destruierende Entzündungsformen bedingen durch 

eine damit verbundene Dilatation die Entstehung zen­
trolobulärer Emphyseme. Bedeutsam ist ferner die Nei­
gung zu obliterativen Prozessen, die zu schweren venti­
latorischen Verteilungsstörungen führen. 

Morphologische Formen 
Die akuten Bronchiolitiden sind meist purulent. Sie 
treten mit einer akut einsetzenden Dyspnoe mit Fieber 
und Zyanose auf. Die Infektion ist meist deszendie­
rend, doch können besonders bei Kleinkindern und 
im höheren Lebensalter die Bronchiolen in erster Li­
nie betroffen seins.9,3s,37. Dabei herrschen bei Kindern 
Virusinfektionen vor, während bei alten Menschen die 
eitrigen Formen dominieren und häufiger in eine 
Pneumonie auslaufen. 
• Katarrhalisch-eitrige Form: Hierbei besteht eine leu­
kozytäre Wandinfiltration, die Lichtung ist häufig 
durch eitriges Exsudat verstopft, so daß auf der 
Schnittfläche makroskopisch deutliche zentrolobuläre 
kleeblattförmige Herde erkennbar werden. Schleim­
pfröpfe dürften eher aus einer Aspiration aus höheren 
Luftwegsabschnitten stammen. 
• Riesenzellbronchiolitiden sind durch die für Virus­
infektionen typischen Riesenzellen gekennzeich­
netS,33,78. Bei Masern bilden sich die durch große 
Kernhaufen gekennzeichneten Riesenzellen aus Ver­
schmelzung von Flimmerepithelien. Große dunkle 
Kerneinschlußkörper in geschwollenen Kernen ("Eu­
lenaugenkerne H

) sind für die Zytomegalie typisch, die 
bei Erwachsenen meist als nosokomiale Infektion 
auftritt ([> Abb. 11.33 d). Bei anderen Erregern treten 
auch intrazytoplasmatische Einschlußkörper auf. Aus­
gedehntere virale Epithelschäden können zu flächen­
haften Epithelmetaplasien führen. 
• Intramurale Bronchiolitis: Hierbei herrschen Infil­
trate aus Lymphozyten, Plasmazellen und Monozyten 
vor. Peribronchioläre Lymphfollikel (sog. Bronchiolitis 
nodularis) werden besonders im Kindesalter beobach­
tet; sie können noch über Jahre persistieren und sind 
bei vielen Fällen von Bronchiektasen ([> S.739) Hin­
weiszeichen auf eine ursächliche frühere Bronchioli­
tisS,84 (Abb. 11.15b). In anderen Fällen kommt es zur 
Wandzerstörung und Vernarbung. 
• Bronchiolitis obliterans: Bei nekrotisierend-ulzerö­
sen Entzündungen kann sich eine Bronchiolitis oblite­
rans entwickeln. 

In der Lichtung liegendes nekrotisches Material 
und Exsudat werden durch pfropfartig in die Lich­
tung vorwachsendes Granulationsgewebe organisiert 
(Abb.l1.14b), das später vernarbt (Abb.11.14c). Es 
bleibt oft nur noch eine schmale sicheIförmige Rest­
lichtung erhalten, in anderen Fällen kommt es zu voll­
ständigem narbigem Verschluß. 

Auslösende Ursache kann sowohl eine Infektion als 
auch ein schwerer toxischer Schaden sein (z. B. die 
Kampfgasvergiftungen des 1. Weltkrieges). 

Der Prozeß kann bei größerer Ausdehnung in aku­
tem bis sub akutem Verlauf zum Erstickungstod füh­
ren. In den chronischen Fällen spielen die mit der Ver-



narbung verbundenen Ventilationsstönmgen eine be­
sondere Rolle in der Pathogenese der Bronchiektasen 
und des bullösen Emphysems ([> S.762) . 
• Spastische Bronchiolitis: Sie wird gewöhnlich dem 
Asthmakreis zugerechnet. Der Kontraktionszustand 
kann noch an einer stärkeren Faltung der Schleim­
haut mit sternförmiger Lichtungseinengung erkannt 
werden. Epithelschäden können Hinweis auf eine 
auslösende Infektion geben. Eine Eosinophilie ist 
meist nicht auffällig . 
• Peribronchiolitis : Hierbei greift die Entzündung 
vom peribronchiolovasalen Bindegewebe auf die an­
grenzenden Alveolarsepten über (Abb.11.14a). Sie ist 
zunächst zentrolobulär betont, kann aber ganze Lo­
buli umfassen. Der Prozeß läuft häufig in Fibrosierung 
auss. In den Randabschnitten kommt es oft zu sog. 
desquamativen Reaktionen (Makrophagenanhäufung, 
Schwellung und Ablösung von Alveolarepithel). Beim 
Menschen tritt diese Erkrankungsform besonders 
nach Masern und Keuchhusten auf. 

Bronchiektasen 

Definition 

Bronchiektasen werden definiert a ls " irreversible 
Erweiterungen besonders mittlerer und kleinerer 
Bronchien, die in der Regel von entzündlichen Ver­
änderungen der Bronchu wände und oft auch de 
umliegenden Lungengewebes begleitet wer­
den" 2,5,7,9,37,38,41.45.53.82,96. 

Ein wichtiges morphologisches Merkmal ist die 
Vergrößerung des Durchmessers gegenüber dem be­
gleitenden Pulmonalarterienast67• Als Hauptformen 
werden zylindrische und sackförmige, daneben auch 
spindelige und variköse Bronchiektasen unterschie­
den. 

Epidemiologie 
Hinsichtlich der Häufigkeit ist es in den letzten Jahr­
zehnten zu einem spektakulären Rückgang gekom­
men. Sie liegt nach klinischen Angaben45 heute bei 
0,3- 1,3/ 1 000, doch werden in den medizinisch unter­
versorgten Gebieten noch wesentlich höhere Erkran­
kungszahlen beobachtet. Ursache des Rückganges 
sind die Therapiemöglichkeiten der entzündlichen 
Vorläufererkrankungen (Schutzimpfungen gegen Ma­
sern, Keuchhusten, Antibiotika). 

Im Verlauf der Krankheit selbst, der ebenfalls we­
sentlich von entzündlichen Prozessen geprägt wird, ist 
einerseits das mittlere Todesalter von unter 40 auf 
55 Jahre angestiegen, das Auftreten von metastati­
schen Hirnabszessen auf unter 1 % abgesunken, ande­
rerseits ist die Zahl der Todesfälle mit Cor pulmonale 
von 5- 10% auf 22-47% angestiegen 12, S5. 
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Abb. 11.14a-c. Bronchiolitis : aChronische Peribronchiolitis. 
H. E. 30fach. b Subakute Bronchiolitis obliterans. partieller Epi­
thelverlust und Exsudatpfropf in beginnender Organisation. 
H. E. 50fach. c Narbige Bronchiolostenose. H. E. 50fach 

Die Häufigkeitsangaben aus dem Obduktionsgut 
liegen mit 1- 5% eher zu hoch. Oft werden noch die 
aus 1947 stammenden Zahlen von 4,61% der umfas­
senden Untersuchungen von Kartagener u. Gruber 53 

zitiert, wobei das Verhältnis von Männern zu Frauen 
bei 1,3: 1 lag und 13 der Fälle auf die Altersgruppe von 
50-80 Jahre entfielen. Daraus wird klar, daß es sich 
hier zum größten Teil um Fälle handelt, die nicht der 
klinischen .. Bronchiektasenkrankheit" entsprechen. 
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Bei der pathologisch-anatomischen Diagnose soll­
ten die einfachen (oft auch nur scheinbaren) Bron­
chuserweiterungen bei chronisch-atrophischer 
Bronchitis besonders in den Unterlappen älterer 
Menschen nicht als Bronchiektasen gewertet wer­
den. 

Zum Teil beruht der Unterschied auch darauf, daß 
umschriebene Bronchiektasien bei verschiedenen fi­
brotischen Lungenveränderungen klinisch gewöhn­
lich nicht bei den Bronchiektasen, sondern unter der 
Diagnose des ursprünglichen Prozesses geführt wer­
den. 

Ätiologie, Pathogenese 
Bei der Klassifikation wird besonders im angloameri­
kanischen Schrifttum die rein deskriptiv-morphologi­
sche Einteilung noch meist bevorzugt41 . Dennoch 
kann eine Klassifikation nach ätiologischen und pa­
thogenetischen Kriterien oft recht charakteristische 
Unterschiede hinsichtlich Formen und Ausbreitungs­
muster ergeben. 

Die früher intensiv diskutierte Frage der kongenita­
len Bronchiektasen hat an Bedeutung verloren, zumal 
der oben erwähnte starke Rückgang der Erkrankun­
gen besonders deutlich gezeigt hat, daß es sich dabei 
offensichtlich hauptsächlich um frühkindlich erworbe­
ne Formen gehandelt hat. Stärker beachtet werden 
heute Bronchiektasen, die auf dem Boden genetisch 
verursachter Defekte, z. B. der Mukoviszidose, entste­
hen. Dazu kommt eine große Zahl von Fällen, die als 
lokalisierte Formen bei anderweitig verursachten 
chronischen, meist mit Fibrosierung oder Bronchoste­
nose einhergehenden Lungenerkrankungen entste­
hen. Eine infektiöse Genese wird heute bei 60-90% al­
ler Fälle angenommen12. 

Nach pathogenetischen Gesichtspunkten kann man 
• angeborene und 
• erworbene (postinfektiöse, poststenotische und 
"atelektatische", d.h. durch Schrumpfung des umlie­
genden Lungengewebes entstandene) 
Formen unterscheiden (Abb. 11.15 a-f). 

Formen der Bronchiektasen 
Kongenitale Bronchiektasen 
Diese Form ist offenbar selten. Klinische Angaben 
reichen von unter 10-14%45. 

Die HemmungsmijJbildungen und deren Folgen 
(bronchiektatische Wabenlunge, kongenitale atelekta­
tische Bronchiektasie, Lungen- und Bronchuszysten) 
sind an anderer Stelle ([> S.728) besprochen. Ange­
borene örtliche oder diffuse Wandschwäche ein­
schließlich der Knorpel in den großen Bronchien kön­
nen zu den sog. dysplastischen oder bronchomalazi­
sehen Bronchiektasen 22 führen, die auch als Williams­
Campbell-Syndrom 93 bezeichnet werden und bei um­
schriebener hilusnaher Lokalisation in ätiologischer 
Beziehung zu dem sog. angeborenen lobären Emphy-

sem ([> S.762) stehen sollen, während Störungen der 
Blutversorgung oder der Innervation als Ursache ei­
ner "funktionellen Bronchoparalyse"20 oder "tonoge­
nen Bronchiektasie"79 diskutiert werden. 

Deutlicher tritt das genetische Moment bei der 
Trias nach Kartagener53 mit Bronchiektasie, Situs in­
versus und chronischer Sinusitis hervor. Ähnliches gilt 
von den Bronchiektasen bei Sekretionsstörungen, z. B. 
der Mukoviszidose ([> S.742), oder anderweitigen 
Störungen des Schleimtransportes, z. B. bei Zilienfehl­
bildungen. Das "Syndrom der unbeweglichen Zilien" 
(Camner-Syndrom16) kann aber auch als Folge von 
epithelschädigenden Infektionen auftreten. 

Erworbene Bronchiektasen 
• Zylindrische Bronchiektasen: Sie sind unter den er­
worbenen Formen am häufigsten (Abb.11.15c) und 
damit auch die häufigste Ursache der klinischen 
Bronchiektasenkrankheit. Sie treten oft schon bei Ju­
gendlichen, häufig doppelseitig und vorwiegend in den 
dorsobasalen Segmenten auf und sind bei meist nicht 
sehr hochgradiger Dilatation besonders im Bereich 
der 6.-10. Teilungsgeneration lokalisiert74. 

Peribronchial sind häufig LymphfolIikel entwickelt 
(follikuläre Bronchiektasie" 90). Die hypertrophische 
Form mit schweren entzündlichen Wandveränderun­
gen ist gegen die chronische deformierende und des­
truktive Bronchitis, die atrophische Form mit ihrer 
strickleiterartigen trabekulären Wandstruktur gegen 
die auf Schleimhautatrophie beruhende Altersatro­
phie abzugrenzen. Flächenhafte Plattenepithelmeta­
plasien sind öfter zu finden. Die durch Sekretstagna­
tion (Dittrich-Pfröpfe) unterhaltene Entzündung kann 
mit herdförmiger Geschwürsbildung und Blutungen 
einhergehen. Verkalkung des eingedickten Detritus 
führt zur Bildung der sog. Bronchialsteine. Sekundäre 
Pilzbesiedlung ist nicht selten. 

In weit über der Hälfte der Fälle wird eine chroni­
sche destruierende, vernarbende oder obliterative 
Bronchiolitis bzw. deren Re te als Folge frühkind­
licher Infekte gefunden so daß diesen eine prinzi­
pielle pathogenetische Bedeutung beigemessen 
wirds,38.84. E handelt ich um eine Bronchiektasie 
proximal der Stenose, die Folge der bronchiolären 
Vorerkrankung i t. Die gleiche Pathogene e ist für 
die Fälle von Bronchiektasen anzunehmen, die 
nach chemischen, primär besonders die Bronchio­
len betreffenden Schädigungen entstehen. 

• Sackförmige Bronchiektasen entwickeln sich meist 
in den mittleren Bronchien und enden bei verschlosse­
nen Seitenzweigen in Gruppen aufgetriebener Hohl­
räume. Ihre Wand ist meist unter Einbeziehung des 
ebenfalls stark entzündeten peribronchialen Gewebes 
vernarbt, flächenhafte Epithelmetaplasien sind häufig. 
Das umliegende Lungengewebe kann noch kollateral 



Abb. 11.15 a-f. Bronchiektasen : aChronische hypertrophische 
Bronchitis in einem Subsegmentbronchus bei Bronchiektasie. 
H. E. 33fach. bAlte obliterative Bronchiolitis (rechte Bildmitte) 
und Peribronchiolitis bei einem Fall von Bronchiektasie. H. E. 
50fach: c Schwer entzündete zylindrische Bronchiektasen mit 
eitrigem Exsudat in den Lichtungen (Operationspräparat). 

belüftet sein, häufiger ist es atelektatisch. Die Säcke 
reichen gewöhnlich nicht bis unter die Pleura. 

Dieser Typ wird häufiger bei Erwachsenen und im 
höheren Lebensalter gefunden. Er kommt in allen 
Lungenabschnitten, teils Bronchostenosen zugeord-
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d Querschnitt durch Bronchiektasenperipherie, mäßige Wandfi­
brose und Schleim-Eiterpfröpfe in den Lichtungen. H. E. 3fach. 
e Poststenotische Segmentbronchiektasie bei alter Hilustuberku­
lose mit Bronchusstenose (Operationspräparat). f Großwabige 
Narbenbronchiektasie subpleural. Pleura und Interlobularsep­
ten fibrös verbreitert. H. E. 8fach 

net, vor und ist gelegentlich differentialdiagnostisch 
nicht sicher gegen epithelisierte alte Lungenabszesse 
abzugrenzen. 
• Variköse Bronchiektasen nehmen eine MittelsteI­
lung zwischen der zylindrischen und sackartigen 
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Form ein. Die Varikosis wird durch örtliche ringför­
mige Konstriktionen mit zwischenliegenden, stärker 
erweiterten Abschnitten hervorgerufen. 
• Spindeljörmige Bronchiektasen sind gewöhnlich ört­
lichen Prozessen im umliegenden Lungengewebe zu­
geordnet. 
• Reversible Bronchiektasen sind nur klinisch defi­
niert; zu ihrer Diagnose sind Verlaufsbeobachtungen 
erf orderli ch45, 96. 

Lokalisierte Bronchiektasen 
Sie entwickeln sich herdbezogen als Folge örtlicher 
Erkrankungen der Bronchien oder des Lungengewe­
bes, bieten auch klinisch andere Probleme und haben 
eine gegenüber der Bronchiektasenkrankheit abwei­
chende Prognose. 
• Poststenotische Bronchiektasien treten hinter oft hi­
lusnahen Bronchostenosen, z. B. narbigen Lichtungs­
einengungen (Abb.11.15e), Iymphadenogenen Wand­
zerstörungen, nach Fremdkörperaspiration oder be­
sonders auch hinter Tumoren auf. Die Ektasie durch 
Sekretstau ist zunächst reversibel. sie wird durch die 
kaum je ausbleibende Infektion irreversibel fixiert. 
Nicht selten wird die Entwicklung der Bronchiektasie 
durch poststenotische Pneumonie und Abszedierung 
"überholt". Umfang und Lokalisation werden durch 
den Sitz der Stenose bestimmt. Bei Stenosen im 
Hauptbronchus kann der gesamte Lungenflügel be­
troffen werden (bronchiektatische Form der "destroy­
ed lung"). 
• Die atelektatische Form der Bronchiektasie wird 
durch Narbenzug, z. B. unter Pleuraschwarten, oder 
bei chronischen indurierenden Pneumonien hervorge­
rufen (Abb. 11.15 f). Sie kann bei Fällen chronischer 
Atelektasen mit einem poststenotischen Entstehungs­
mechanismus verbunden sein. 
• Bronchiolektasien treten besonders bei fibrosieren­
den Lungengerüsterkrankungen auf. Sie sind in den 
fibrotischen Wabenlungen sowohl interstitiell-ent­
zündlicher als auch granulomatöser Genese häufig 
mit einem Narbenemphysem eng verbunden. 

Mukoviszidose 
Bei der Mukoviszidose gewinnen die Lungenerschei­
nungen mit zunehmendem Lebensalter immer mehr 
an Bedeutung. Vor allem durch eine darauf konse­
quent ausgerichtete Therapie können Kranke heute 
das Erwachsenenalter erreichen94• Diskutiert wird 
darüber hinaus auch eine Bedeutung der Krankheits­
anlage bei Heterozygoten in der Pathogenese der 
chronischen Bronchitis54 ; morphologische Beweise 
hierfür liegen aber nicht vor 37• 

Als Folge der erblichen primären Sekretionsstörung 
kommt es in den Bronchien zu Sekretstauungen mit 
ungewöhnlicher Sekreteindickung, vermischt mit 
Zelldetritus und Bakterienrasen ähnlich den Dittrich­
Pfröpfen5,23,38,94. In den Schleimdrüsen sieht man das 
Vollbild der mukösen Transformation, die Gänge sind 
verstopft, dilatiert, die Drüsen selbst z. T. kleinzystisch 

umgewandelt (Abb. 11.16a). Die Becherzellen im Epi­
thel sind nicht vermehrt, wahrscheinlich besteht aber 
zusätzlich eine Motilitätsstörung der Zilien, In den 
Wänden der ektatischen Bronchien und Bronchiolen 
werden chronische destruierende entzündliche Prozesse 
gefunden. Die resultierende Bronchiektasie ist meist 
generalisiert in allen Lungenabschnitten entwickelt. 
Das Lungengewebe ist oft überbläht, von kleinflecki­
gen lobulären Atelektasen durchsetzt. Zugleich beste­
hen häufig eine oft polypöse Rhinitis und schleimig­
eitrige Sinusitiden. 

Die Bronchiektasen führen zur Entwicklung eines 
Cor pulmonale und zur kardiorespiratorischen Insuffi­
zienz. 

Ausführliche Darstellung der Mukoviszidose 
[> Bd.2, Kap.11. 

Asthma bronchiale, asthmoide Bronchitis 

Definition 

Unter A thma bronchiale ver teht man anfallswei­
se auftretende Zu tände schwerer exspiratorischer 
Dyspnoe. die mit einer Lungenüberblähung einher­
gehen. Die reversible obstruktive Ventilation tö­
rung i t omit das Zentral ymptom28•43• 

Es ist gegen andere, ggf. auch anfallsweise verstärk­
te, vorwiegend exspiratorische Dyspnoezustände aus 
dem Formenkreis der unspezifischen obstruktiven 
Atemwegserkrankung und der nichtatopischen Atem­
wegsobstruktion abzugrenzen86• 

Ein über 24 h hinausgehender Anfall wird al Sta­
tus asthmaticus bezeichnet. 

Ätiologie, Pathogenese 
Der typische Asthmaanfall wird in etwa % der Fälle 
durch Inhalation des bzw. der Allergene (Pollen, tieri­
sche und pflanzliche Stäube, Hausstaub, Tierhaare, 
Chemikalien u. a.) ausgelöst ("extrinsic" -Asthma); an­
dere Zufuhrwege sind kanalikulär (infektiöses "intrin­
sic"-Asthma) oder hämatogen nach enteraler oder 
parenteraler Allergenaufnahme (z. B. bei der nutriti­
ven Allergie). 

Auf die Bedeutung endogener konstitutioneller Mo­
mente weisen das Nach- und Nebeneinander unter­
schiedlicher allergischer Erkrankungen beim gleichen 
Patienten und die familiäre Neigung zu Allergien hin. 

Endogene. aus chronischer bakterieller Entzündung 
stammende Allergene haben möglicherweise besonde­
re Bedeutung bei der chronischen asthmoiden Bron­
chitis. Zunehmende praktische Bedeutung haben be­
rufliche Belastungen mit Antigenen und Halbantige­
nen (Bäckerasthma, Formalinasthma u. a.) gewonnen, 
die durch "erzwungene Sensibilisierung" auch bei 



Personen, die primär keine Atopiker sind, eine Er­
krankung hervorrufen können. 

Die typische Reaktion entspricht der allergisch­
hyperergischen Reaktion vom Typ I (Sofortreaktion 19), 
an der v.a. das IgE (Reagin) beteiligt ist51 • Es besetzt 
die Oberfläche der Mastzellen und der basophilen 
Granulozyten, die als sog. Target-Zellen nach Anti­
genkontakt unter Degranulierung Mediatorstoffe 
(Histamin, Bradykinin, chemotaktischer Faktor für 
Eosinophile, Serotonin) freisetzen. 

Die Bedeutung der sog. Irritantrezeptoren. der "slow 
reacting substance of anaphylaxis" (SRS-A) und der 
Prostaglandine ist noch nicht sicher geklärt28• Allergi­
sche Reaktionen vom Typ 111, hauptsächlich durch 
IgG, seltener durch IgA und IgM unter Komplement­
verbrauch vermittelt, können ggf. in Verbindung mit 
einer zuvor ablaufenden Reaktion des Typ I zu einer 
verzögerten asthmatischen Reaktion führen, obwohl 
die Hauptbedeutung dieses Allergietypus bei der sog. 
allergischen Alveolitis ([> S. 801) liegeI. 

Morphologie des Asthmas und der asthmoiden 
Bronchitis 
Die morphologische Abgrenzung des Asthmas und 
besonders der asthmoiden Bronchitis mit einer zumin­
dest teilweise allergischen Genese ist in manchen 
Punkten problematisch. 

Ganz allgemein kann noch immer die sog. morpho­
logische Asthma-Tria als diagnostische Leitschie­
ne gelten. 

Sie be teht aus: 
• Dyskrinie 
• Eosinophlfre 
• Ba almembranverdickung 

Das Vorkommen von Mastzellen wird neuerdings 
wieder stärker beachtet36• Die Asthma-Trias wurde für 
die Diagnose des Todes im Asthmaanfall um die Be­
funde Bronchokonstriktion und obstruktive Lungenblä­
hung erweitert7 • 

• Dyskrinie: Sie führt zu Schleimverstopfungen beson­
ders im Bereich der kleinen Bronchien und Bronchio­
len (Abb.l1.16c). In den Schleimmassen treten 
Curschmann-Spiralen aus zusammengedrehten Se­
kretfaserstrukturen und gelegentlich Charcot-Leyden­
Kristalle aus zerfallenden Eosinophilen auf. Die Sekre­
tionsstörung wird an einer massiven Vermehrung der 
Becherzellen im Epithel erkennbar (Abb.l1.16b), die 
nach Art einer holokrinen Sekretion zerfallen und in 
die Lichtung abgestoßen werden können. An den 
Schleimdrüsen ist die Hypertrophie oft weniger deut­
lich als bei der chronischen katarrhalischen Bronchi­
tis. Im Stadium der Lösung kommt es zu einer ver­
mehrten serösen Sekretion. die zu der Ausstoßung der 
Schleim pfröpfe beiträgt. 
• Eosinophilie: Die Tunica propria ist meist ödematös 
geschwollen und dicht von Eosinophilen infiltriert. 
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Abb.11.16a-c. Mukoviszidose : a Drusenumbau und massive 
Ausgüsse des Schleimdrusenausführungsganges. PAS. 80fach. 
b Asthma bronchiale. Becherzellmetaplasie und Basalmembran­
verquellung (BM). H. E. 250fach. c Tod im Status asthmaticus: 
Schleimverschluß eines kleineren Bronchus. PAS. 30fach 

Eine eosinophile Bronchitis bleibt bei Asthmatikern 
oft auch außerhalb der Anfälle erhalten. Eine 
Sputumeosinophilie gilt dagegen nicht mehr als cha­
rakteristisch72• Meist bleiben auch die Basalmembran­
verdickung und eine Vermehrung der Becherzellen im 
Bronchialepithel bestehen. 
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Flüchtige eosinophile Lungeninjiltrate können bei 
Asthmatikern gelegentlich als Folge der gleichen All­
ergene auftreten. Sie bestehen aus einer Ansammlung 
von eosinophilen Granulozyten in den Alveolarräu­
men, oft mit einem serösen, u. U. fibrinreichen Exsu­
dat, und in einer Infiltration im Interstitium5. Ein be­
gleitender eosinophiler Pleuraerguß kann hinzutreten. 

Die chronische spastische Bronchitis ist meist durch 
Basalmembranhyalinose und geringe Eosinophilie ge­
kennzeichnet, vielfach ist auch eine Hypertrophie der 
glatten Muskulatur nachweisbar47• 

• Basalmembranverdickung: Die Verquellung der Ba­
salmembran (Abb. 11.16 b), die oft etwas wolkig und 
unscharf begrenzt erscheint, beruht auf einer Quel­
lung der Mukopolysaccharide. Man nimmt hier den 
Hauptort der Antigen-Antikörperreaktion an. Der 
Nachweis von Immunglobulinen, speziell IgE, aber 
auch IgA, IgG, Albumin und Fibrinogen konnte, 
wenn auch nicht regelmäßig, immunfluoreszenzmi­
kroskopisch, neuerdings auch mit der Immunperoxi­
dasemethode geführt werden29,58,87. 

• Kardiopulmonale Veränderungen: Die Lungenblä­
hung ist meist massiv, die Lunge kollabiert auch nach 
Einschneiden wegen der peripheren Schleimstenosen 
nicht. Vielfach sind feinfleckige, oft lobuläre Atelekta­
sen eingestreut. Eine starke Dilatation der rechten 
Herzkammer. bei längerem Verlauf auch Myolysen. 
weisen auf die Überlastung des rechten Herzens 
durch massive Widerstandserhöhung im Lungen­
kreislauf hin. 

Folgezustände und Komplikationen des Asthmas 
• Emphysem: Die Häufigkeit der Entwicklung eines 
Emphysems als Folge der rezidivierenden Überblä­
hungen wird ganz unterschiedlich beurteilt1·28•32,35. 

Definitionsfragen, aber auch das Hinzutreten von Al­
tersveränderungen dürften hierbei eine Rolle spielen. 
• Asthmoide Bronchitis: Bedeutsamer ist die Fortent­
wicklung in eine chronische asthmoide Bronchitis, die 
sich bei wenigstens der Hälfte der Asthmapatienten 
unter dem Einfluß hinzutretender Infektionen heraus­
bildet und unter allmählichem Verlust des episoden­
haften Charakters in den Typus einer "banalen", oft 
destruktiven Bronchitis übergeht. Diese Form der 
Bronchitis ist häufig mit einem dem Typ nach bron­
chostenotischen, oft bullösen Emphysem (c> S.762) 
verbunden. Es entwickelt sich das Vollbild der chro­
nisch-obstruktiven Lungenerkrankung, das nicht sel­
ten in der kardiorespiratorischen Insuffizienz endet. 

Prognose 
1-2% der Asthmatiker sterben im Status asthmaticus 
am akuten Rechtsherzversagen. Die Langzeitprognose 
wird durch die oben erwähnten kardiopulmonalen 
Folgeerscheinungen bestimmt. 
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Lunge 

Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

In der Lunge findet der Gasaustausch mit der Außen­
luft, die sog. äußere Atmung, statt. Die Reaktionspart­
ner Luft und Blut werden durch die Leitungsbahnen 
des Bronchialsystems und der Pulmonalgefäße dem 
Alveolargebiet als der eigentlichen respiratorischen 
Zone zugeführt. Hier steht eine große Kontaktfläche 
zur Verfügung, an der durch die extrem dünne alveolo­
kapil/äre Membran nur ein geringer Diffusionswider­
stand gegeben ist. Belüftung und Durchblutung sind 
aufeinander abgestimmt und können unter Belastung 
stark gesteigert werden. Die Grenze der maximalen 
Diffusionskapazität wird wahrscheinlich von der 
Kreislaufseite gesetzt. 

Lungenentwicklung 

Die Lunge geht aus einer medianen zentralen Aus­
sprossung des Vorderdarmes hervor, die mit je einer 
seitlichen Bronchialknospe in die Mesenchymfelder 
der beiderseitigen Hemithoraces vorwächst1,2, 7, 11, 12, 13. 

Im Kanälchenstadium (Abb.ll.17a) bilden sich die 
Bronchusaufzweigungen, das voll entwickelte sog. 
Drüsenstadium besteht etwa ab der 16. Woche. In der 
axialen Linie des Unterlappenbronchus führen etwa 
17 Teilungsgenerationen bis zum Ende des luftleiten­
den Weges. Die Bildung des respiratorischen Paren­
chyms setzt mit der Differenzierung der Endknospen 
etwa ab der 20. Woche ein. Der Wachstumsprozeß 
geht auch nach der Geburt noch durch Umwandlung 
von Alveolargängen in Bronchiolen und Abspaltung 
neuer Alveolargänge fort4. Die endgültige Alveolen­
zahl ist etwa im 5. Lebensjahr erreicht. Durch Strek­
kung nimmt die Alveolarfläche aber noch bis in das 
Erwachsenenalter ZU3. 

Bei diesem Entwicklungsgang ergeben sich zahlrei­
che Möglichkeiten zu Feh/bildungen der Luftwege, des 
respiratorischen Parenchyms und der Gefäße, die in 
der Regel um so schwerwiegender sind, je früher die 
Fehlbildung einsetzt1,9, 13, 15. Fehlbildungen der Nach­
barschaftsorgane (Herz, große Gefäße, Thorax, 
Zwerchfell) können zu sekundären Fehlbildungen der 
Lungen führen (I> S. 727; Abb. 11.7 u. 11.8). Erworbe­
ne Erkrankungen können zu teilweise recht ähnlichen 
Störungen der Lungenstruktur führen und müssen 

gegen Fehlbildungen differentialdiagnostisch abge­
grenzt werden; sie treten insgesamt wesentlich häufi­
ger auf9. 

Gliederung des Lungenkörpers 

Durch die Aussprossung und Aufteilung der Bron­
chusanlagen ergibt sich die Gliederung des Lungen­
körpers in Lappen, die sich weiter in Segmente, 
Subsegmente, Prälobuli und Lobuli aufteilen10 

(Abb. 11.17 c). Auch die angiographische Gliederung 
ist entsprechend, weil die Pulmonalarterienäste den 
Bronchien folgen. Die septale Abgrenzung der Unter­
einheiten ist unvollständig, so daß eine Möglichkeit 
kollateraler Belüftung namentlich zwischen den klei­
neren peripheren Einheiten besteht. 

Die Lunge ist nur im Hilus und durch das sich kau­
dalwärts anschließende Mesopneumonium (sog. Lig. 
pulmonale) fixiert. Sie paßt sich den Weite- und 
Formänderungen des Thorax während der Atembe­
wegungen durch gleitende Verschiebung der Pleura­
blätter an. Die intravaskuläre Biutfüllung trägt zur 
Formstabilisierung bei und wirkt sich durch übertra­
gene systolische Druckänderungen bis auf die Gasmi­
schungsvorgänge im Alveolarraum aus 16. 

In der Lunge besteht eine hydrostatische Druck­
schichtung, die beim stehenden Menschen im Lungen­
spitzenbereich einen höheren negativen Druck als ba­
sal bewirkt. Perfusion und Blutgehalt sind in den 
basalen, beim Liegenden in den dorsalen Lungenab­
schnitten stärker. Bei hohem Herzzeitvolumen unter 
Belastung können sich diese Differenzen weitgehend 
ausgleichen. 

Nach radiologischen und funktionellen Gesichts­
punkten läßt sich der Lungenkörper in eine zentrale 
Kernzone mit den massierten großen Leitungsbahnen, 
eine Intermediärzone und die periphere Mantelzone 
gliedern, die am stärksten dehnbar ist. Der größeren 
Dehnbarkeit in der Mantelzone stehen längere Luft­
wege mit entsprechend größeren Strömungswider­
ständen entgegen; das Produkt aus Dehnbarkeit und 
Strömungswiderstand (die sog. Zeitkonstante14) ist in 
der gesunden Lunge vermutlich überall annähernd 
gleich. 
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Abb.11.17a-e. Lunge, allgemeiner Aufbau: a Embryonale 
Sproßlunge im Kanälchenstadium (Abortmaterial, ca. 12. Wo­
che). H. E. 30fach. b Ausbruch zweier Azini am Bronchiolus 10-
bularis. Plastoidausguß, Maßstab = 1 cm. c Plastoidausguß der 
Lunge über das Bronchialsystem : Dichtes Alveolargebiet, Bron-

Lobulus und Azinus 

Mit den Bronchioli terminales (und der Art. termina­
lis) ist die Grenze der respiratorischen Zone erreicht. 
Die nachfolgenden Bronchioli respiratorii tragen be­
reits zunehmend mehr Alveolen. Sie laufen in die Al­
veolargänge aus. 

Der dem Bronchiolus terminalis anhängende Lun­
genabschnitt ist der (große) Azinus (Abb. 11.17b). Er 
bildet die kleinste geschlossene Lungengewebseinheit, 
die auch für die Ausbreitung mancher pathologischer 
Prozesse Bedeutung hat6•8. Für manche Zwecke wird 

chialaufzweigungen vorn. Ca. 1,5fach. d Diffusionsstrecke: 
Alevolarlichtung (A) oben, alveolo-kapilläre Membran (M), Ka­
pillarlichtung (K) mit Erythrozyt (E). e Dichte intraalveoläre 
Makrophagenansammlung in der Lunge eines Rauchers. H. E. 
200fach 

die Einteilung in Lobuli, die nächsthöhere Einheit, die 
in der Regel 6-8 Azini um faßt, bevorzugt. Besondere 
Bedeutung kommt den Azini für die Lungenmecha­
nik als kleinste muskulo-elastische Einheiten zu5 

(I> S.751 u. Abb.11.18). 

Kontaktfläche, alveolo-kapilläre Membran 

Nach morphometrischen Untersuchungen17 werden 
abnehmend mit dem Alter 62-55% des Lungengewe­
bes von alveolärem respiratorischem Parenchym mit 



etwa 300 Millionen Alveolen eingenommen. Die Kon­
taktfläche, d. h. die alveoläre (und entsprechend kapil­
läre) Oberfläche, wurde zu 40-120, bei Dreiviertel der 
maximalen Inspiration zu etwa 70-80 m2 bestimmt. 

Von dieser großen Kontaktfläche sind etwa 80% für 
den Gasaustausch optimal ausgestattet. Die alveolo­
kapilläre Membran ist hier nur 0,15-0,50 11m dick. Sie 
wird nur von den dünnen Zytoplasmaausläufern der 
AlveolarepitheJien des Typ I und des Kapillarendo­
thels gebildet, die einer gemeinsamen Membran auf­
sitzen 18 (Abb. 11.17 d). Auf den restlichen 20% der Flä­
che ist die Membran durch Fasern, Alveolarepithelien 
vom Typ 11, gelegentlich auch durch einzelne Lym­
phozyten dicker. Der von der alveolo-kapillären 
Membran bewirkte gewebliche Diffusionswiderstand 
macht etwa 50% des gesamten Widerstandes aus; die 
andere Hälfte entfällt auf die Strecke im Blutplasma 
und in den Erythrozyten. 

Transportkapazität des Blutes 

Sie wird wesentlich durch die Erythrozyten als Or 
Transportspeicher, d. h. also vom Hämatokrit, be­
stimmt. 

Aufbau des Gefäßsystems, Kapillarblutvolumen 

I> S.766, 767 

Aufbau des Lymphsystems 

I> S.766 

Abwehrapparat der Lunge 

Die Lunge gerät in unmittelbaren Kontakt mit allen 
möglichen Schadstoffen, die mit der Außenluft in die 
Luftwege und z. T. bis in den Alveolarraum gelangen. 
Die Luftwege verfügen über eine hochentwickelte me­
chanische, zelluläre und immunologische Abwehr 
(I> S.726). Schadstoffe, die in den Alveolarraum ge­
langen, werden in erster Linie von Makrophagen auf­
genommen, die über den Luftweg eliminiert werden 
(Abb.l1.17e). Die Makrophagenreaktion kann durch 
immunologische Konditionierung intensiviert wer­
den. Derartige Makrophagenreaktionen laufen auch 
im Interstitium ab, teils als einfache Speicherungsvor­
gänge, ggf. mit lymphogenem Abtransport z. B. bei 
den Pneumokoniosen (I> S.820), teils als immunolo­
gische Reaktionen vom verzögerten Typ wie z. B. bei 
der Tuberkulose (I> S. 810), Sarkoidose (I> S.802) 
oder der exogen-allergischen Alveolitis (I> S. 801). 
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Abb.11.18. Kraftlinien im Azinus als elastischem System. 
(Nach v. Gehlen' ) 

Lungeninsuffizienz 

Gradmesser für die Güte des pulmonalen Gasaustau­
sches ist das arterielle Blut. Danach kann man unter­
schiedliche Grade einer Insuffizienz unterscheiden: 
• Bei der Partialinsujjizienz ist der OrDruck ernied­
rigt, der COrDruck normal, ggf. bei alveolärer Hy­
perventilation ebenfalls erniedrigt. 
• Bei der Globalinsujjizienz ist der 02-Druck meist 
stark erniedrigt, der CO2-Druck erhöht. 

Die Insuffizienz kann nur bei Belastung oder auch 
schon in Ruhe bestehen. Bei der respiratorischen In­
suffizienz kommt es häufig zu hypoxämischen Organ­
schäden und als Folge der Hyperkapnie bei stärkeren 
Graden zur CO2-Intoxikation. 

Nach dem vorherrschenden pathogenetischen Me­
chanismus lassen sich unterschiedliche Störungsmu­
ster unterscheiden: 
• Ventilationsstörungen führen zu einer zu geringen 
Belüftung des Alveolarraumes, entweder durch Ein­
schränkung der Vitalkapazität, insbesondere ihrer in­
spiratorischen Reserve (restriktive Ventilationsstörung) 
oder durch Widerstandserhöhung in den Luftwegen 
(obstruktive Ventilationsstörung), die oft zugleich mit 
einer ventilatorischen Verteilungsstörung verbunden 
ist; eine im Verhältnis zur Durchblutung zu geringe 
Belüftung hat eine unzureichende Arterialisierung des 
Blutes zur Folge (sog. Blutshunt). 
• Perfusionsstörungen können belüftete Lungenab­
schnitte mehr oder weniger von der Durchblutung 
ausschließen, indem entweder der Bluteinstrom z. B. 
infolge eines Gefäßverschlusses blockiert wird oder 
das Blut bei einer allgemeinen Kreislaufstörung im 
Kapillargebiet stagniert (sog. Totraumbelüftung). 
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• Diffusionsstörungen im engeren Sinne, besser als 
Transferstörungen bezeichnet, liegen bei krankhaften 
Veränderungen der alveolo-kapiIIären Membran vor, 
z. B. bei Lungenfibrosen, bei der Bildung hyaliner 
Membranen oder bei Blockierung des Alveolarrau­
mes durch Ödem oder Exsudat (Totraumbelüftung 
und Blutshunt) ; Diffusionsstörungen im weiteren Sin­
ne einer Einschränkung der maximalen Diffusionska­
pazität ergeben sich auch bei Verlust an alveolärer 
Kontaktfläche z. B. bei Emphysem. 
• Als Verteilungsstörungen werden ganz allgemein 
alle Störungen der optimalen gegenseitigen Anpas­
sung von Belüftung und Durchblutung mit Minde­
rung des Gasaustauscheffektes definiert. 

Die vorherrschenden pathogenetischen Mechanis­
men der jeweils auftretenden Funktionsstörungen 
sind bei den einzelnen Lungenkrankheiten aufge­
führt. Oft ergibt sich eine Kombination. Kompensati­
onsmechanismen, die zu einer Anpassung der Perfusi­
on an eine gestörte Ventilation auftreten, haben nicht 
selten eine Rückwirkung auf die Hämodynamik des 
Lungenkreislaufes und können wesentlich zur Ent­
wicklung einer sekundären pulmonalen Hypertonie 
([> S. 775) beitragen. 
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Allgemeine Vorbemerkungen 

Lungenluftgehalt 

Totalkapazität 
Sie ist die gesamte, bei maximaler Inspiration in der 
Lunge enthaltene Luftmenge (ca. 5-81) und wird un­
terteilt in 
• die Vitalkapazität, d. h. das gesamte atembare Luft­
volumen zwischen maximaler In- und Exspiration (ca. 
3,5- 61) und 
• das Residualluftvolumen, das bei maximaler Exspi­
ration in der Lunge verbleibende Luftvolumen ; es 
macht bei Jugendlichen etwa 25% der Totalkapazität 
aus, nimmt im Alter auf etwa 35-40% zu und kann 
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Abb.11.19. Einfluß der Lungenelastizität auf Mechanik und 
Volumina des Thorax-Lungensystems: Ausgezogene Linien = 
Druck-Volumendiagramme des Gesamtsystems, ihr Schnitt­
punkt mit der Druck-Null-Linie zeigt die elastische Ruhestel­
lung bei funktioneller Residualkapazität (Ordinate = Volumina 
in % der Vitalkapazität). Gestrichelte Linien = Druck-Volumen-

z. B. beim Lungenemphysem auf Werte weit über 50% 
der Totalkapazität anwachsen ([> S.757). 

Funktionelle Residualkapazität 
Sie um faßt das Luftvolumen am Ende der ruhigen 
Ausatmung und entspricht der elastischen Ruhestel­
lung des gesamten Thorax-Lungen-Systems; die 
Ruheatmung geht von dieser Stellung aus (Abb. 
11.19). 

Vitalkapazität 
Sie teilt sich in folgende Kapazitäten auf: 
• das Ruheaternzugvolurnen beträgt 500-600 ml; dar­
aus ergibt sich bei ca. 14-16 Atemzügen/min ein 
Atemminutenvolumen von durchschnittlich 6-811 
mm; 
• die inspiratorische Reservekapazität bei maximaler 
Einatmung und 
• die exspiratorische Reservekapazität bei maximaler 
Ausatmung. 

Die Vitalkapazität ist bei allen wesentlichen Lun­
generkrankungen teils durch Minderung der inspira­
torischen Kapazität (restriktive Ventilationsstörung), 
teils durch Erhöhung des Residualvolumens und der 
funktionellen Residualkapazität mit Minderung der 
exspiratorischen Reservekapazität (u. a. bei obstrukti­
ven Ventilationsstörungen, aber auch bei Lungenelasti­
zitätsverlust) vermindert. Am Ende der Exspiration 
kommt es zu einem Kollaps der kleinen Bronchien 
und Bronchiolen. Ein frühzeitiger Verschluß bei re­
traktionsschwacher Lunge (hohes sog. "closing vol-
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diagramme der isolierten Lungen. N = normale Verhältnisse, 
GL= Einschränkung der Atemvolumina bei durch Pleura­
schwarte gefesselter Lunge, E = Erhöhung der funktionellen Re­
si dual kapazität und inspirationswärtige Verlagerung des Atem­
volumens bei schlaffer Emphysemlunge; nach Leichenmessun­
gen, vgl. Text 

urne") ist eine der Ursachen für ein hohes Residual­
volumen z. B. beim Emphysem 112. 

Atemkräfte 

Elastische Retraktionskraft der Lunge 
Sie ist die für den ungestörten Ablauf der ruhigen und 
forcierten Atembewegungen wichtigste exspiratori­
sche Kraftkomponente. Sie ist an die ungestörte Lun­
genstruktur gebunden, v. a. an Lobuli und Azini als 
die kleinsten elastisch-muskulösen Einheiten6,30,44. Ihr 
Maß ist die sog. statische Cornpliance (Volurnendehn­
barkeit), die auch an der isolierten menschlichen Lei­
chenlunge gemessen werden kann und einen typi­
schen Altersgang mit zunehmender Erschlaffung im 
höheren Lebensalter aufweist6,41,65,83. Erniedrigte oder 
erhöhte Werte ermöglichen die Definition der krank­
haften Typen der starren bzw. schlaffen Lunge 
(Abb.11.19). 

Oberflächenspannung in der Lunge 
Die Retraktionskraft setzt sich aus der Faserelastizität 
des Lungengewebes und Oberflächenspannungskräf­
ten zusammen, die an den Grenzflächen zwischen 
feuchtem Gewebe und Alveolarluft entstehen82• Letz­
tere stehen in reziproker Proportion zu den Krüm­
mungsradien und machen etwa 7j der Gesamtretrakti­
onskraft aus lOI • Ihre Strukturabhängigkeit ergibt sich 
aus der Strukturgebundenheit der maßgeblichen 
Krümmungsradien speziell im Alveolarbereich. 
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• Surfaktant: Die Oberflächen spannungs kräfte sind 
so groß, daß eine gleichmäßige und ausreichende 
Lungenventilation nur bei ausreichender Wirkung der 
oberflächenaktiven Substanzen, sog. Surfaktant, mög­
lich ist 90,101. Die Surfaktantsubstanz, die aus einem 
Gemisch von mit Proteinen und Kohlenhydraten ver­
bundenen bipolaren Phospholipidmolekülen be­
stehtl°,65,66,99 und in den Pneumozyten Typ 11 gebildet 
wird, spreitet sich als Oberflächenfilm auf den Alveo­
larwänden aus und mindert die hohe Oberflächen­
spannung, und zwar infolge Stauchung des Filmes um 
so mehr, je stärker die Alveolen unter Zunahme der 
Oberflächenspannung kollabieren. Die Differenzie­
rung der Gesamtretraktion in die Oberflächenspan­
nung und die Gewebselastizität ist an der intakten 
Lunge durch Vergleich der Retraktionskräfte bei Luft­
füllung und bei Flüssigkeitsfüllung nach vorheriger 
Entgasung der Lunge möglich. 

Surfaktant wird bei den Atembewegungen ver­
braucht und muß deshalb ständig nachgebildet wer­
den. Durch Surfaktantmangel (Lungenunreife, Zirku­
lationsstörungen, direkte Pneumozytenschädigung) 
oder -inaktivierung (Serumkontakt, Ödem) werden 
schwere Ventilationsstörungen mit Störung der Homo­
genität der Lungenbelüftung, Erhöhung des elasti­
schen Atemwiderstandes und Tendenz zur Atelektase 
ausgelöst 45,46,66. 

Inspiratorische Atemkräfte 
Die Inspirationsbewegungen werden muskulär be­
werkstelligt. Der wichtigste Inspirationsmuskel ist das 
ZwerchfelP8, dessen inspiratorische Aktion auch vom 
Bauchdruck und der Bauchdeckenmuskulatur mit be­
einflußt wird49. Der knöcherne Thorax wird von der 
dort ansetzenden Inspirationsmuskulatur erweitert. 
Seine elastische Ruhestellung liegt etwa bei 71 der In­
spirationsstellung und steht somit auch statisch-ela­
stisch der Lungenretraktionskraft entgegen. Die Weit­
stellung des Altersthorax beruht im wesentlichen auf 
der Abnahme der Lungenelastizität. 

Sonstige Wirkungen der Lungenelastizität 
Außer auf die Ventilationsvolumina wirkt sich die 
Lungenelastizität auch wesentlich auf die intrapulmo­
nalen Leitungsbahnen aus, die zur Peripherie hin zu­
nehmend eng in das Lungengewebe eingebaut sind 
und in ihrer Wandstabilität von dessen Spannungszu­
stand abhängig werden. Die Lichtungsweite der klei­
nen Atemwege ändert sich mit den Atembewegungen. 
Die Erschlaffung des Lungengewebes hat eine ver­
stärkte Kollapsneigung der kleinen Bronchien und 
Bronchiolen zur Folge. Im Lungenkreislauf wirkt sich 
diese mechanische Koppelung weniger markant aus. 
Es bestehen jedoch Beziehungen zwischen dem Lun­
gendehnungsgrad und dem peripheren Anteil des 
Strömungswiderstandes, wie durch Perfusionsversu­
che an isolierten Lungen nachgewiesen werden konn­
te12,21,48,91. 

Atelektase 

Definition 

Der Begriff Atelektase wurde zur Kennzeichnung 
der Nichtentfaltung der Neugeborenenlunge ge­
prägt. Er wird heute auf alle Zustände stark vermin­
derten oder aufgehobenen Luftgehaltes angewen­
det, bei denen es sich um sekundäre Atelektasen 
handelt, sofern die Lunge bereits belüftet war. 
• Zustände eines verminderten Luftgehaltes der 
gesamten Lunge werden auch als Volumen pulmo­
num diminutum bezeichnet, 
• während der Begriff Dyste1ektase Zustände von 
Minder- und Fehlbelüftung, d. h. erheblichere 
Luftverteilungsstörungen mit in der Summe redu­
ziertem Luftgehalt kennzeichnet. 

Ätiologie, Pathogenese 
Verschiedene pathogenetische Mechanismen sind be­
kannt und vielfach experimentell untersuche2,73,85. Sie 
können mit unterschiedlichen morphologischen For­
men der Atelektase verbunden sein45,46 (Abb.11.20). 
Insgesamt kommen Atelektasen häufig vor und geben 
klinisch oft frühzeitig Hinweis auf die sie auslösenden 
Erkrankungen der Lunge bzw. Luftwege73• Wegen der 
unterschiedlichen Resorptionsgeschwindigkeit der 
Atemgase (02 ) CO2 ~ N2) treten Atelektasen unter 
Beatmung mit reinem Sauerstoff wesentlich schneller 
ein. Dies ist z. B. bei Beatmung mit reinem Sauerstoff 
zu beachten. Bei der Entstehung der Atelektasen spie­
len mechanische Faktoren eine wesentliche Rolle: 
• Luftwegsverschlüsse führen zur Minderbelüftung 
des nachgeschalteten Lungenabschnittes (---+Obstruk­
tionsatelektase ). 
• Raumfordernde Prozesse im Pleuraraum, ggf. auch 
im Bauchraum mit Zwerchfellhochstand, führen zur 
elastischen Retraktion des Lungengewebes (---+Ent­
spannungsatelektase ). 
• Raumfordernde Prozesse im Lungengewebe, z. B. Tu­
moren, komprimieren das benachbarte Lungengewe­
be (---+ Kompressionsatelektase ). 
• Surfaktantmangel bzw. -inaktivierung erhöht die 
Oberflächenspannung im Alveolarbereich und führt 
zum Alveolarkollaps (---+atelektatische Syndrome, 
Atemnotsyndrom). 

Umgekehrt wirkt eine ausreichende Surfaktantakti­
vität der Entstehung von Atelektasen entgegen, indem 
sie die Oberflächenspannung herabsetzt (I> S.751); 
der Surfaktant wird deshalb auch als "Antiatelektase­
faktor" bezeichnet. 

Kollaterale Ventilation 
Sie ist ein weiterer Ausgleichsmechanismus, indem sie 
durch interalveoläre (Kohn-Poren) und akzessorische 
bronchiolär-alveoläre (sog. Lambert-Kanäle) Verbin­
dungen zur Belüftung stenosierter atelektatischer 



Abb.11.20a-d. Atelektase: a Mittellappenatelektase bei Hilus­
silikose. b Flächenhafte subpleurale Atelektase bei Pleuraerguß 
(Sammlung Giese). c Streifenatelektase bei Zwerchfellhoch-

Lungenabschnitte beiträgt11,39,56,75. Die Kapazität die­
ser Verbindungen ist in der Kinderlunge noch gering, 
sie nimmt in der alternden Lunge und besonders beim 
Emphysem erheblich ZU26,60, 75; daraus erklärt sich die 
besondere Neigung der kindlichen Lunge zu Dys­
und Atelektasen26. 

Funktionsstörungen bei Atelektase 
Der atelektatische Lungenabschnitt wird vom Gas­
austausch ausgeschaltet. Die Ventilationswerte sind 
im Sinne einer restriktiven Störung (I> S.751) einge­
schränkt. Die noch erhaltene Durchblutung bewirkt 
eine Zunahme des Shuntblutanteiles. Es kommt je­
doch z. T. als Folge der mechanischen Koppelung 
zwischen Lungendehnungsgrad und Durchblutung 
(I> S. 752) zu einer Umleitung des Blutes in besser be­
lüftete Abschnitte. Die anfangs dunkelrote, blutreiche 
Atelektase wird blasser. Ausgedehntere Atelektasen 
können in die respiratorische Insuffizienz führen; auch 
kommt es zur Drucksteigerung im Lungenkreislauf 
mit Belastung der rechten Herzkammer. Der Zwang 
zur Beatmung mit hohen Sauerstoffkonzentrationen 
und hohen Beatmungsdrücken (einschließlich eines 
positiven endexspiratorischen Druckniveaus) kann 
die vorliegenden Störungen v. a. durch Surfaktant-
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stand infolge riesiger Metastasenleber. d Atelektatische Indura­
tion des Lungengewebes mit elastischer Zirrhose. E.vG. 30fach 

schädigung verstärken und in einen Circulus vitiosus 
führen. Diese Störungen treten besonders bei dem 
Atemnotsyndrom au[16, das zusätzlich häufig noch 
pneumonisch kompliziert wird. Durch die Induration 
chronischer Atelektasen können größere Lungenab­
schnitte, ggf. ganze Lungenlappen, endgültig zerstört 
werden. 

Atelektaseformen 

Obstruktions-(Resorptions-)atelektase 
Die Atelektase entsteht durch Bronchusverschluß und 
Resorption der Luft im stenosedistalen Abschnitt. Der 
atelektatische Bezirk entspricht dem Verzweigungs­
modus des Bronchialsystems. Ein Verschluß des Lap­
penbronchus hat eine Lappenatelektase zur Folge, bei 
Bronchiolitis findet man oft multiple lobuläre Atelek­
tasen. Blut- und ödemreiche Atelektasen ("rote Atelek­
tasen") müssen ggf. gegen Lungeninfarkte abgegrenzt 
werden. Nicht selten besteht gleichzeitig eine postste­
notische Schleimstauung und akute Bronchiektasie. 
Ursache sind: 
• Hilusnahe Bronchusverschlüsse durch Tumoren, 
Lymphknoteneinbrüche in den Bronchus oder daraus 
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resultierende narbige Bronchuswandschäden, beson­
ders bei Lymphknotentuberkulose, Silikose bzw. Sili­
kotuberkulose28 • 

• Fremdkörperaspirationen oder traumatischer Bron­
chusabriß, die häufig entzündlich kompliziert sind, 
• chronische, insbesondere obliterative Bronchiolitis 
mit besonders starker ventilatorischer Verteilungsstö­
rung und einem Nebeneinander überblähter und atel­
ektatischer lobulärer Herde, 
• Schleimstenosen im AsthmaanJall, wobei in das 
überwiegend überblähte Lungengewebe häufig 10-
buläre Atelektasen eingestreut sind. 

Der früher wegen der häufigen Schleimstauung im 
Bronchialsystem ebenfalls als Typ einer Obstruktions­
atelektase diskutierte sog. akute massive Lungenkol­
laps wird heute im Rahmen des Atemnotsyndroms zu 
den atelektatischen Syndromen gerechnet. 

Entspannungsatelektase 
Sie entwickelt sich bei Aufhebung des Koppelungs­
zwanges zwischen Lungen und Thoraxwand, v. a. infol­
ge eines Pneumothorax oder einer Ergußbildung, so 
daß sich die Lunge mittels ihrer Eigenelastizität hilus­
wärts retrahieren kann ("amyzische" Atelektase113 ). 

Diese Form der Entspannung und Ruhigstellung 
der Lunge wird bei dem therapeutischen Pneumotho­
rax angestrebt81 • Dabei auftretende vollständige Atel­
ektasen des meist besonders betroffenen Oberlappens 
(Selektivkollaps) werden auf zusätzliche (relative) 
Bronchusstenosen zurückgeführt. Pleurale Komplika­
tionen bestimmen die spätere Wiederausdehnung der 
Lunge ("unexpandable lung''); auch kommt es bei 
komplikationslos länger bestehendem Pneumothorax 
zu Gefäßveränderungen, die auch nach gelungener 
Reexpansion eine starke Einschränkung des Gasaus­
tausches zur Folge haben können58• 

Kompressionsatelektase 
Sie kommen in unterschiedlicher Form vor: 
• Bei Auftreten positiver Pleuradrücke (große Pleu­
raergüsse, Ventilpneumothorax) geht die Entspan­
nungsatelektase in eine Kompressionsatelektase über; 
auch die kollaterale Lunge kann durch Mediastinalver­
schiebung zur gesunden Seite mitbetroffen sein; die 
schwere respiratorische Störung muß dann durch me­
chanische Druckentlastung (Pleurapunktion, Thorax­
drainage mit "Gegenventil" oder operativer Verschluß 
des Pleuralecks) behoben werden; 
• intrapulmonal wachsende Tumoren werden häufig 
von einer kugelschalenförmigen Zone kompressions­
atelektatischen Lungengewebes umgeben; 
• ein ähnlicher Mechanismus kann sich auch bei bul­
lösen Emphysemherden entwickeln und durch Verle­
gung des kollateralen Luftabflusses die weitere Ent­
wicklung der emphysematischen Bulla begünstigen; 
• unter der Pleura kommen flächenhafte subpleurale 
Mantelatelektasen zur Entwicklung; 
• Platten- und StreiJenatelektasen entstehen häufig 
bei ein- oder doppelseitigem ZwerchJellhochstand z. B. 

durch Aszites oder abdominale Tumoren; sie sind nicht 
segmentgebunden, sondern verlaufen in typischer 
Weise meist zwerchfellparallel suprabasal und kön­
nen als eine Art Stauchungsphänomen, also ebenfalls 
als Kompressionsatelektasen, gedeutet werden. 

Zonen der Minderbelüftung bei ThoraxdeJormitä­
ten mit seitlichen Achsabweichungen der Wirbelsäule, 
besonders bei der Kyphoskoliose im skoliosekonve­
xen Abschnitt, sind schließlich ebenfalls als eine Art 
von Kompressionsatelektase anzusehen. 

Besondere atelektatische Syndrome 

In dieser Gruppe sind verschiedene mit Atelektase 
einhergehende, meist mit schweren Funktionsstörun­
gen verbundene Lungenerkrankungen zusammenge­
faßt, die einen Schwerpunkt bei der Intensivtherapie 
von Patienten mit postoperativen Komplikationen, 
Polytrauma, Intoxikationen u. a.76•114, aber auch bei 
den Atemstörungen der Neu- und Frühgeborenen77 

haben. 
Diese Zustände werden auch als akutes Lungenver­

sagen oder akutes Atemnotsyndrom (ARDS = "adult 
respiratory distress syndrome") bezeichnet16• Sie ha­
ben eine hohe Letalität bis 80% und können in eine 
Lungenfibrose auslaufen. Die Frühphase (auch als 
ARI = "acute respiratory insufficiency" bezeichnet) 
wird gelegentlich von den späteren Phasen abgetrennt 
und ist im wesentlichen von einem interstitiellen 
Ödem gepräge4,97. Die Störungen bei Neu- und Früh­
geborenen werden unter der Bezeichnung Atemnot­
syndrom des Neugeborenen (IRDS="inJant respirato­
lJ' distress syndrome'') oder auch - einen nicht 
regelmäßig auftretenden Teilbefund hervorhebend -
Hyaline-M embranen-Krankheit zusammengefaßt 77 

(Abb.l1.21 b). 

Akuter massiver Lungenkollaps 

Diese Störung, die vorwiegend am 1.-2. Tag nach ope­
rativen Eingriffen in Oberbauch und Thorax oder nach 
Thoraxtrauma zur Entwicklung kommt und gewöhn­
lich mit Fieber einhergeht, tritt vorwiegend einseitig 
auf73 . Die Lunge ist weitgehend kollabiert, blut- und 
flüssigkeitsreich, ihre Dehnbarkeit ist stark einge­
schränkt; oft kommt es zu einer starken Verziehung 
des Mediastinums zur kranken Seite. Diese Einseitig­
keit steht im Gegensatz zu den übrigen Formen der 
Atemnotsyndrome und läßt auf Besonderheiten der 
Pathogenese schließen, wobei neben einem Obstrukti­
onsmechanismus durch das gewöhnlich reichlich an­
gesammelte Sekret im Bronchialbaum Bewegungsstö­
rungen des Zwerchfells, Störungen des nervalen 
Atemantriebes oder auch Zirkulationsstörungen mit 
Surfaktantschaden diskutiert werden. 



Atemnotsyndrom des Erwachsenen 

Ätiologie, Pathogenese, Morphologie 
Zwerchfellhochstand (Adipositas, Ileus, Peritonitis), 
Pneumothorax, Thoraxtrauma, vorangegangene Nar­
kose, Kreislaufstörungen, Verbrauchskoagulopathie, 
Hypovolämie und positive Wasserbilanz sind begün­
stigende Konstellationen; als .. Trigger"-Faktoren wer­
den v. a. Sepsis, Schock (Abb. 11.21 a), Trauma und 
akute Hypertension angesehen 117 • 

• Die Frühphase ist klinisch durch eine arterielle 
Hypoxämie und/ oder Hyperkapnie gekennzeichnet. 
Im Mittelpunkt der Pathogenese steht zunächst eine 
Permeabilitätsstörung mit abnormer Kapillardurch­
lässigkeit, die zu einem interstitiellen Ödem führt. Die 
gewebliche Transferstrecke wird verbreitert. Es folgen 
Nekrosen von Gefäßendothel und Alveolarepithel. 
Die Lungen sind luftarm, blut- und flüssigkeitsreich; 
die Lymphbahnen sind maximal gefüllt. Surfaktant 
wird inaktiviert und nicht mehr ausreichend nachge­
bildet. In der terminalen Strombahn kommt es zu 
multiplen Mikrothromben, die anscheinend sowohl 
örtlich gebildet werden als auch durch Embolisation 
entstehen können . 
• In den späteren Stadien kommt es zu Fibrinextrava­
saten ; in das Ödem wandern Granulozyten, Mastzel­
len und lymphoide Zellen ein. Entscheidend wird die 
Zellproliferation, mit der der Übergang in das prolife­
rative Spätstadium der interstitiellen Lungenfibrose in 
der "Schocklunge" beginne9• lOo• Sie wird mit über­
schießenden und fehlgeleiteten Regenerationsprozes­
sen erklärt. In der Lymphe von Schocklungen konn­
ten proliferationsfördernde niedermolekulare Protei­
ne experimentell nachgewiesen werden. Es entwickelt 
sich eine vornehmlich interstitielle Lungenfibrose, doch 
kommt es auch zu einer gesteigerten Proliferation des 
Alveolarepithels und der Gefäßendothelien. 

Verlauf, Prognose 
Schon frühzeitig kann ein akutes Rechtsherzversagen 
eintreten. Nahezu alle Patienten, die das proliferative 
Spätstadium erreichen, sterben. In Einzelfällen konn­
ten nach Überleben dieser Erkrankung herdförmige 
Fibrosen in den Lungen nachgewiesen werden, die 
aus ringartiger peribronchiolovasaler Fibrose, gitter­
artiger Fibrosierung von Alveolarsepten und fibröser 
Obliteration von Alveolarraum bestehen. 

Differentialdiagnose 
Differentialdiagnostisch sind die akuten respiratori­
schen Krisen bei chronisch-obstruktiven Lungenerkran­
kungen, die - abgesehen vom Asthmaanfall - häufiger 
bei alten Menschen auftreten, abzugrenzen. Sie gehen 
in aller Regel mit einer Überblähung der Lungen ein­
her ([> S.733), während bei dem Atemnotsyndrom 
der verminderte Luftgehalt, klinisch in Form einer er­
niedrigten funktionellen Residualkapazität, ein typi­
sches Frühsymptom darstellt. 

Besondere atelektatische Syndrome 755 

Abb.11.21. a Schocklunge des Erwachsenen: Ödemisierung, 
entzündliche Septeninfiltration, Bildung hyaliner Membranen 
(Pfeile), Zirkulationsstörung. H. E. 120fach. b Atemnotsyndrom 
des Neugeborenen, frühe Phase: Alveolarkollaps, geblähte re­
spiratOlische Bronchiolen mit beginnender Bildung hyaliner 
Membranen. Sudan. 150fach. c Atemnotsyndrom des Neugebo­
renen, späte Phase nach 8tägiger Beatmung : Beginnender wabi­
ger Umbau des Lungengewebes. H. E. 30fach 
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Atemnotsyndrom der Neu- und Frühgeborenen 

Ätiologie, Pathogenese 
Atemstörungen sind die häufigste Todesursache von 
Neugeborenen und entstehen zum überwiegenden 
Teil primär in der Lunge. Besonders in der noch unrei­
fen Lunge von Frühgeborenen ist 
• Surfaktantmangel die Ursache. Die Lunge wird erst 
gegen Ende der normalen Tragzeit fähig, Surfaktant 
zu produzieren62,96. Die Lungenentfaltung bleibt aus, 
während in der gesunden Neugeborenenlunge "mit 
dem ersten Schrei" der Surfaktantfilm gespreitet wird, 
so daß sich die Lunge entfalten und der Perfusions­
druck im kleinen Kreislauf durch die mit der Lungen­
entfaltung verbundene Weitung des Gefäßbettes ab­
sinken kann. In anderen Fällen kann es durch 
• Surfaktantschädigung, z. B. auch nach Aspiration 
oder durch unzureichende Surfaktantnachbildung als 
Folge intrauteriner Asphyxie oder von Mikrozirkula­
tionsstörungen 17 erst Stunden nach der Geburt zur 
Entwicklung des Atemnotsyndroms kommen. 

Atemmechanisch wirken sich auch die 
• noch sehr kleinen Radien der Lufträume mit dement­
sprechend besonders ho her Oberflächenspannung, 
nicht selten auch eine 
• Instabilität der Thoraxwandungen aus50, 77, 108. 

Morphologie 
Morphologisch besteht ein massiver Alveolarkollaps. 

Mikroskopisch ergeben die oft kugelig oder wurst­
förmig geblähten respiratorischen und terminalen 
Bronchiolen (Abb.11.21 b) das charakteristische Bild 
der schweren Belüftungsstörung. Oft besteht auch ein 
Ödem mit stark erweiterten Lymphbahnen70• Die hya­
linen Membranen können sich schon nach 8-10h auf 
den Wänden der erweiterten Bronchiolen bilden. 

Das histomechanische Verhalten entspricht einer 
Lunge ohne oberflächenaktive WirksubstanzI4,38,47, 115. 

Verlauf, Komplikationen 
Der Tod kann durch Erschöpfung der Atemmuskula­
tur eintreten. Mit erforderlich werdender Beatmung 
treten oft sekundäre Schäden hinzu, u. a. toxische Sau­
erstoffschäden. Als typische Komplikation entwik­
kein sich häufiger ein interstitielles Emphysem und ein 
Pneumothorax. 

Bei der Obduktion von Neugeborenen sollte de -
halb regelmäßig eine Pneumothoraxprobe ange­
teilt werden. 

Die auch hier nachfolgende proliferative Phase 
kann schon nach Tagen einsetzen und zu einem irre­
versiblen, wabigen, fibrotischen Umbau führen (Abb. 
11.21 C)80. 

Atelektase und Pneumonie 

Zwischen Atelektase und Pneumonie bestehen enge 
Beziehungen : 
• Die Kombination von Obstruktionsatelektasen und 
poststenotischer Retentionspneumonie, die oft als ab­
szedierende Pneumonie oder Schaumzellpneumonie 
auftritt ([> S.780), ist häufig. Sekretstagnation begün­
stigt das Angehen von Pneumonien. 
• Bei den sog. dystelektatischen Pneumonien im Zuge 
der Bronchiolitis sind disseminierte Atelektasen und 
Herde alveolärer Pneumonie oft miteinander ver­
mischt. 
• Bei den häufigen sog. hypostatischen Pneumonien 
bettlägerig Kranker fallen Minderbelüftung, Zirkula­
tionsstörung und Pneumonie zusammen. 

Die chronische karnifizierende Pneumonie ([> 
S.789) fällt dagegen nicht unter den Begriff der Atel­
ektase, auch wenn sie sich klinisch-röntgenologisch 
oft nicht sicher dagegen abgrenzen läßt. 

Chronische Atelektase 

• Reexpansion: Chronische Atelektasen können un­
ter günstigen Umständen noch nach Jahren wieder be­
lüftet werden. Meist wird eine Reexpansion aber 
durch pneumonische Komplikationen oder Pleura­
verwachsungen verhindert, oder es kommt zu obIite­
rativen Gefäßveränderungen5,45, die den Gasaus­
tausch einer wieder belüfteten Lunge erheblich ein­
schränken. Meist besteht ein verstärkter Anschluß an 
das Bronchialarteriensystem. 
• Atelektatische Induration: Häufiger kommt es zur 
atelektatischen Induration, mit der die Atelektase irre­
versibel wird ([> Abb. 11.20 d). Sie tritt in unterschied­
lichen Formen auf: 

Die interstitielle Fibrose, bei der die spaltförmigen 
Restlichtungen senkrecht zur Retraktionsrichtung lie­
gen, geht oft mit einer kubischen Alveolarepithel­
transformation einher; dadurch kann histologisch ein 
drüsenähnliches Bild resultieren. Durch Pleuraver­
wachsung an der Thoraxwandfixierte Atelektasen wer­
den zipfeiförmig zu einem flachen, zum Hilus ziehen­
den Streifen mit längsgestellten Restlichtungen ausge­
zogen. Die Fibrosierung geht öfter auch mit einer sog. 
elastischen Zirrhose einher, die durch eine starke Wu­
cherung und Verklumpung elastischer Fasern in den 
Alveolar- und Gefäßwänden gekennzeichnet ist. Lap­
penatelektasen treten wegen der engen Beziehungen 
zwischen Lymphknoten und Lappenbronchien be­
sonders häufig im Mittellappen und in den Lingula­
segmenten auf; bei diesem sog. Mittellappen- bzw. Lin­
gulasyndrom, das meist Folge Iymphadenogener 
Bronchialwandschäden ist28, 11 \ kommen auch sekun­
däre Bronchiektasen besonders häufig zur Entwick­
lung. 



Lungenemphysem 

Definition, Klassifikation 

Emphysem bedeutet ursprünglich einen Zustand 
erhöhten Luftgehaltes, der die intrapulmonalen 
Lufträume betrifft (vesikuläres oder alveoläres 
Emphysem). Da die Totalkapazität (I> S.50) nicht 
wesentlich zunehm~n kann, wird ein Zustand 
durchschnittlich erhöhten Luftgehaltes, in be on­
dere eine Erhöhung der funktionellen Residualka­
pazität und des nicht mehr ausatembaren Residu­
alluftvolumens, erfaßt. 

Abb.11.22. Hochgradiges bullöses 
Lungenemphysem ("vanishing 
Jung"). Papiermontierter Lungen­
ganzschnitt, ca. O,6fach 
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Hiervon abzutrennen ist das interstitielle Emphy­
sem. bei dem sich Luft im Interstitium ausbreitet. 

Zustände erhöhten Luftgehaltes 
Sie können eingeteilt werden in: 
• Volumen pulmonum auctum .. es liegt bei erhöhter 
funktioneller Beanspruchung (schwere körperliche 
Belastung, Ausgleich von Lungengewebsverlusten, 
Atemneurosen) vor; die Lunge atmet auf erhöhtem 
inspiratorischem Niveau, die geweblichen Strukturen 
sind intakt, die morphologische Diagnose bleibt unsi­
cher; 
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• akute Überblähung (auch als akutes Emphysem be­
zeichnet); es liegt, wie z. B. im Status asthmaticus, eine 
meist akute obstruktive ventilatorische Stenose vor, 
die Lunge ist überbläht, der Zustand ist definitionsge­
mäß mit Fortfall der Stenose reversibel, d. h. die Lun­
gen struktur ist intakt. 
• Bei dem eigentlichen (chronischen alveolären) 
Emphysem in engerem Sinne liegt ein irreversibler 
Strukturschaden vor. 

Chronisches Lungenemphysem 

Definition 

Es wird international al "irreversible Dilatation 
der Lufträume jenseits der Bronchioli termina­
le mit Zer törung ihrer Wände" defi­
niert 5.6. 19. 44,53.55.87,95, 106; damit wird ein Strukturum-
bau mit Verlust der alveolären Textur und in der 
Summe erhöhtem Luftgehalt gekennzeichnet46. 

Morphologische Klassifikation 
Da die Kenntnisse der Ätiologie noch nicht ausrei­
chen, wird gewöhnlich eine strikt morphologisch­
deskriptive Klassifikation durchgeführt. Sie setzt in 
der Regel die vorherige expandierte Fixation (mög­
lichst mit standardisiertem Einfülldruck von 25 cm 
H20) voraus; die Anfertigung papiermontierter Lun­
gengroßschnitte35,42, 86 ist von größtem Nutzen 
(Abb.11.22-11.24). Für das Grading sind verschiede­
ne Techniken angegeben107• Auch postmortale Angio­
graphien können gute Hinweise geben64• Die Verände­
rungen werden gemäß WH055, bezogen auf den 
Lobulus als terminale Grundeinheit, eingeteilt in: 
• panlobuläres Emphysem l18 : Es betrifft alle Lufträu­
me im Lobulus in annähernd gleichem Ausmaß und 
beginnt vorwiegend in den Alveolargängen, die sich 
unter Verlust der Alveolargliederung erweitern 
(Abb.11.23c u. d); Endstation ist der "leere Lobulus"; 
• zentrolobuläres Emphysem71 : Hier sind in erster Li­
nie die zentralen Lobulusabschnitte durch Dilatation 
der respiratorischen, ggf. auch terminalen Bronchio­
len der einzelnen Azini betroffen (Abb.11.23e u. f), 
weshalb öfter auch von zentroazinärem Emphysem 95 

gesprochen wird; die peripheren Alveolargänge blei­
ben zunächst erhalten, können später aber ebenfalls in 
den Prozeß einbezogen werden, so daß ebenfalls eine 
Art "leerer Lobulus" mit Tendenz zur blasig-rundli-

chen Form entsteht; die Diagnose ist unabhängig von 
dem Grad einer etwaigen Staubeinlagerung in den 
Wänden der zentrolobulären Hohlräume; 
• paraseptales Emphysem 52 : Es betrifft periphere Lo­
bulusanteile, die an Fibrosefronten (Pleura, Leitungs­
bahnen) angrenzen; 
• irreguläres Emphysem, das unterschiedliche Anteile 
in den verschiedenen Lobuli betrifft (Abb. 11.23 g u. 
h); 
• unklassijiziertes Emphysem: Hierzu gehören alle 
Formen, die nicht in die vorangehenden Typen ein­
geordnet werden können; der Terminus sollte mög­
lichst vermieden werden, auch bei dem sog. bullösen 
Emphysem (Blasengröße über 1 cm Durchmesser); 
Emphysem bei Lungenfibrose sollte besser bei den 
Fibrosen eingeordnet werden (emphysematöse Lun­
gensklerose86 ); seniles Emphysem ([> S.760) wird als 
nichtmorphologischer Begriff nicht aufgenommen, es 
gilt aber als Altersentwicklung, das "echte Emphy­
sem" alter Menschen sol\ in die oben angegebenen 
Typen eingeordnet werden. 

Dieser Einteilungsversuch zeigt die Schwierigkeit, 
die äußerst komplexen Strukturschäden bei den ver­
schiedenen Emphysemformen deskriptiv-morpholo­
gisch vollständig zu erfassen. Für die Klinik ist diese 
Einteilung nicht zugänglich, es besteht auch keine 
straffe Korrelation der verschiedenen morphologi­
schen Emphysemtypen zu bestimmten Mustern em­
physematischer Funktionsstörungen45 ([> S.763). 

Epidemiologie 
Verläßliche klinische Häufigkeitsangaben fehlen. Die 
außerordentlich zahlreichen Angaben beziehen sich 
gewöhnlich auf die "chronische obstruktive Lungen­
erkrankung" ([> S.733), in deren fortgeschrittenen 
Fällen allerdings auch mit einem Emphysem zu rech­
nen ist. Die klinische diagnostische Abgrenzung ist 
schwierig29,112. Gelegentlich wird von "klinisch be­
deutsamem Emphysem" im Gegensatz zu dem ledig­
lich "anatomischen" Emphysem gesprochen. 

Nach allen Obduktionsbeobachtungen ist das Em­
physem häufig, v. a. dann, wenn auch umschriebene 
geringfügigere Befunde mitbewertet werden und ein 
senil-atrophisches Emphysem anerkannt wird. Maxi­
malzahlen bei unselektierten Erwachsenenobduk­
tionen liegen um 70% bei Männern, um 59% bei 
Frauen44,54; andere Angaben liegen um 50_55%23,105. 

Andere Untersucher erfaßten nur ausgeprägte Fälle 
von klinisch-funktioneller Bedeutung, wobei die Anga­
ben um 9%89_30% in England34 liegen. 

Als Hauptkrankheit zu wertende Emphyseme 
(meist mit Cor pulmonale) werden ziemlich überein-

--------------------------------------------------------------------------~~ 

Abb.11.23a-h. Lungenemphysem: a Normale Lunge eines 
22jähr. Mannes, expandiert-fixiert bei p = 25 cm H20, Aus­
schnitt von Lungengroßschnitt. Englumiges terminales Gangsy­
stem. 2fach. b Beginnendes Emphysem mit Gangektasie, gleiche 
Technik und Vergrößerung. C u. d Panlobuläres (seniles) Emphy­
sem: Schnittfläche (c) und Ausschnitt von Lungengroßschnitt 

(d). Verlust an Alveolargliederung. 2fach. e u. f Zentrolobuläres 
Emphysem: Schnittfläche (e) und Ausschnitt von Lungengroß­
schnitt (f): Fortgeschrittenes, teilweise konfluiertes bronchioliti­
sches Emphysem. 2fach. g u. h Irreguläres (narbenbedingtes) 
Emphysem, Schnittfläche (g) und mikroskopisches Präparat 
(h), E.vG. 7fach 
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stimmend mit 3-8% angegeben46• Bei den Männem 
liegen stets wesentlich höhere Zahlen als bei den 
Frauen vor. 

Ätiologie 
Die Ätiologie ist in wesentlichen Punkten noch unge­
klärt; sie ist sicher nicht einheitlich, so wie es auch 
morphologisch "das Emphysem" nicht gibt. Aus sei­
ner Verteilung mit Unterschieden hinsichtlich des Al­
ters, Geschlechtes, möglicherweise auch der Rasse so­
wie der Umweltbedingungen lassen sich manche exo­
genen ätiologischen Faktoren abgrenzen, die häufig 
zusammenwirken. An zusätzlichen wirksamen endo­
genen konstitutionellen Faktoren ist kaum zu zwei­
feln29• 

• Unter den exogenen Faktoren finden sich überwie­
gend die gleichen, die auch für die Entstehung der 
chronischen Bronchitis Bedeutung haben (I> S. 733); 
sie führen vorwiegend zu der zentrolobulären Form, 
die an der Nahtstelle zwischen luftleitenden Wegen 
und respiratorischem Parenchym entwickelt ist. Auch 
daraus ergibt sich die enge Beziehung zwischen Bron­
chitis und Emphysem. Bedeutsam ist v. a. das inhalati­
ve Rauchen45,84,87,103. Cadmium, das in Raucherlungen 
in erhöhter Menge vorliegt59, könnte ebenfalls von Be­
deutung sein. Von erheblichem Einfluß scheint ein 
Überschuß an proteolytischen Enzymen, die aus dem 
Zerfall der bei Rauchern stark vermehrten Makropha­
gen stammen40,61,92. 

• Die Beziehungen zu allergischen Reaktionen, spe­
ziell dem Asthma, sind problematisch; die massive 
Überblähung im Anfall ist reversibel, auch scheinen 
rezidivierende Anfälle selbst nach Jahrzehnten nicht 
regelmäßig zum Emphysem zu führen33 ; viele Asth­
mafälle laufen jedoch in eine chronische asthmoide 
Bronchitis (I> S.742) aus, die gewöhnlich mit einem 
Emphysem verbunden ist. 
• Anderweitige Lungenerkrankungen, die Struktur­
schäden am Lungengerüst hinterlassen, werden oft 
nicht gebührend berücksichtigt; sie enden keineswegs 
immer in Lungenfibrose, sondern können (Tuberkulo­
se, I> S. 818; Pneumokoniosen, I> S. 825) zu sehr aus­
gedehnten generalisierten irregulären Emphysemen 
führen, die auch klinisch unter dem Bild einer schwer­
wiegenden obstruktiven Emphysemform verlaufen45• 

• Endogene Ursachen: Hier haben die neueren Unter­
suchungen über die Wirkung des Mangels an a-l­
Antitrypsin und anderen Proteaseinhibitoren Bedeu­
tung erlangt27,29,92,93. Die enzymatische, besonders 
elastolytische Zerstörung von Lungenstrukturen wur­
de experimentell bewiesen37,63. Bei dem Antitrypsin­
mangelsyndrom entwickeln die homozygoten Anlage­
träger schon in jungen Jahren ohne gleichzeitige 
Bronchitis oder andere entzündliche Komplikationen 
ein schweres, dem Typ nach panlobuläres Emphysem; 
ob Heterozygotie allgemein für die Emphysement­
wicklung eine Rolle spielt, ist unklar. Das schwere fa­
miliäre Emphysem ist jedenfalls selten. Die Bedeu­
tung relativen Mangels an Proteaseinhibitoren, z. B. 

gegenüber leukozytenspezifischen Proteasen aus pu­
rulentem Exsudat bzw. Sputum, kann ebenfalls noch 
nicht sicher abgeklärt werden. 

Pathogenese und pathogenetische Klassifikation 
Für die formale Pathogenese hat Loeschcke74 in heute 
noch zutreffender Weise die Bedeutung der Faktoren 
Überdehnung, Anämie, Atrophie diskutiert, die in 
wechselnder Abfolge und in unterschiedlichem Aus­
maß wirksam werden können6,9.44,45. Ganz generell 
kann jede Strukturstörung im Lungengewebe und 
jede obstruktive Stenose in den Luftwegen im ständi­
gen Ablauf der Atembewegungen durch mechanische 
Inhomogenität einen emphysematischen Umbau einlei­
ten, unterhalten und verstärken. Alle derartigen Em­
physeme sind Folge unterschiedlicher Vorerkrankun­
gen und als sekundäre Emphyseme denen gegenüber­
zustellen, die sich primär aus Atrophie oder einer 
primären Gerüsterkrankung ergeben. Hierauf beruht 
der Versuch einer pathogenetischen Klassifikation in 
primäre und sekundäre Emphysemformen, die eine 
engere Beziehung zur Klinik und klinischen Diagno­
stik sowie zu den am Patienten zu beobachtenden 
Funktionsstörungen ermöglicht32• 

Senile Lunge, primär-atrophisches (seniles) 
Emphysem 

Die Altersveränderungen, die am Lungengewebe wie 
an den übrigen Geweben des Organismus ablaufen, 
führen zu einer Erschlaffung der Gerüststrukturen 
(" welke Alterslunge U

), die in einen alterstypischen Um­
bau des Lungengewebes ausläuft (Abb. 11.23 c u. d, 
11.24a). Die Minderung der elastischen Retraktions­
kraft (I> S.751) ist durch histomechanische Messun­
gen vielfach erwiesen36,41.65,83, 104, 116. 

Folge ist ein auch als Gefügedilatation6,31 bezeich­
neter Umbau; die Alveoleneingangsringe verstreichen, 
die Alveolen gehen in der Wand der sich erweiternden 
Alveloargänge auf, es resultiert eine mindergegliederte 
Gangstruktur. Die Atrophie kann sich unter zuneh­
mender Septenfensterung und Übergreifen auf die re­
spiratorischen und terminalen Bronchiolen bis zum 
"leeren Lobulus u fortsetzen. Eine scharfe Grenze zwi­
schen seniler Gangektasie86,98 und Emphysem13,44,83, 

das definitions gemäß eine "Destruktion" voraussetzt, 
ist nicht zu ziehen. Die Frage, ob es ein primäres senil­
atrophisches Emphysem gibt, bleibt kontrovers disku­
tiert. 

Klinisch können emphysemtypische Befunde erho­
ben werden, wenn auch die Funktionsverluste ge­
wöhnlich im Rahmen der übrigen altersbedingten 
Funktionseinbußen bleiben. Zunahme der statischen 
Compliance, Erhöhung des Residualluftvolumens 
und der funktionellen Residualkapazität, Minderung 
des forcierten Atemstoßes und Einschränkung der 
Diffusionskapazität als Folge des Kontaktflächenver­
lustes sind typische Folgen. Wesentliche klinische Be­
deutung gewinnt dieses Emphysem jedoch i. allg. erst 



Abb.11.24a-f. Lungenemphysem, pathogenetische Typen: 
a Fortgeschrittenes senil-atrophisches (panlobuläres) Emphy­
sem, dünnwandiger Bronchiolus mit reduzierter Verspannung 
im Lungengewebe. H. E. 18fach. b Bronchiolitisch-dilatatives 
(zentrolobuläres) Emphysem, Bronchiolus terminalis und Bron­
chioli respiratorii. H. E. 30fach. C u. d Bronchiolostenotische 
Emphysemblase, Schnittflächenfoto (c) und mikroskopisches 
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Präparat (d) H. E. 9fach.: Offener, kollapsanfälliger dünnwandi­
ger Bronchiolus als Blasenzugang (in d. unten links). e Große 
subpleurale bronchostenotische Emphysemblase, die starke 
Dehnung wird an den pigmentmarkierten Lobulusgrenzen auf 
der Pleura deutlich. Ca. O,7fach. f Emphysemherd mit Fibrose 
("emphysematöse Gerüstsklerose") bei abgeheilter tuberkulöser 
Streuung. Schnittflächenfoto, Originalgröße 
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dann, wenn entzündliche Komplikationen (Kom pli­
kationsbronchitis, Pneumonie) hinzutreten. 

Sekundäre Emphyseme 

Sie werden durch Art und Ausmaß der sie auslösen­
den Vorerkrankungen geprägt und sind deshalb stets 
herdbezogen, wenn es auch bei generalisierten Prozes­
sen zu einer Konfluenz der Emphysemherde kommen 
kann. Funktionell bestehen oft schwerwiegende Stö­
rungen, die in die kardiorespiratorische Insuffizienz 
führen können32,45. Nach den vorherrschenden patho­
genetischen Mechanismen können mehrere Formen 
mit unterschiedlicher Morphologie und unterschied­
lichen funktionellen Folgen unterschieden werden 
(Abb.11.24a-f): 

Bronchostenotisches (obstruktives) Emphysem 
Der pathogenetische Mechanismus ist die chronische 
poststenotische Überblähung des Lungengewebes ; 
der morphologische Grundtyp ist die rundliche Blase, 
die im Lungenkern und in den Intermediärzonen 
meist klein ist, in den Lungenrändern und Lungen­
spitzen aber sehr groß werden kann (bullöses Emphy­
sem, s.u.). 

Isolierte Blasen werden meist von einer ventilartig 
wirksamen Bronchiolostenose (Bronchiolitis oblite­
rans, klappenartiger Ventilmechanismus eines dünn­
wandigen Bronchiolus) ausgelöst. Oft sind ganze Lo­
buli oder auch größere Einheiten betroffen; der 
Umbau zur großen Blase setzt anscheinend eine In­
suffizienz des kollateralen Luftabstromes voraus, die 
durch einen kompressionsatelektatischen Randsaum 
oder durch bestehende interstitielle Entzündung be­
dingt sein kann. Weiter zentral liegende Stenosen ha­
ben ausgedehnte konfluierende Emphysemfelder 
oder Gruppen emphysematischer Bullae zur Folge. 
Das sog. kongenitale lobäre Emphysem 88 wird eben­
falls durch einen im Lappenbronchus liegenden, ggf. 
funktionellen Stenosemechanismus ausgelöst, doch 
handelt es sich meist nur um eine akute Überblähung, 
kein eigentliches Emphysem. 

Destruktiv-bronchiolitische Form des Emphysems 
Diese als bronchiolektatisches Emphysen bezeichnete 
Form entsteht durch eine Ausbreitung der bronchiti­
schen chronischen Entzündung auf die terminalen 
und respiratorischen Bronchiolen, die zu deren 
Wandschwäche und Ektasie führt. Dieses Emphysem 
entspricht dem morphologischen Typ des zentrolobulä­
ren Emphysems (Abb. 11.24 b-d), dessen besondere 
Beziehung zur Bronchitis/Bronchiolitis immer her­
vorgehoben wird71 • In der weiteren Entwicklung kann 
sich das Emphysem auf den ganzen Lobulus ausbrei­
ten und auch die Lobulusgrenzen überschreiten. 

Narbenemphyseme 
Sie treten in sehr vielfältiger Form auf und reichen 
vom unbedeutenden Emphysemherd bis hin zum funk-

tionell schwerwiegenden generalisierten Prozeß. Sie 
sind Folge örtlicher narbiger Strukturstörungen (foka­
les Emphysem), v. a. vernarbender Granulome; nicht 
selten ergeben sich Übergänge zu Lungenfibrosen 
( .. emphysematöse Gerüstsklerose"87 Abb.11.24f). Nach 
der deskriptiv-morphologischen Klassifikation han­
delt es sich oft um ein irreguläres Emphysem. 
• Perinodulärer Typ: Hierbei entwickelt sich durch 
Narbenzug (Traktionsemphysem) oder Vernarbung 
des zentralen Bereiches ein Emphysemmantel um die 
Narbe; häufig ist auch die A. terminalis mit einge­
schlossen. Bei dichter Beherdung können die Emphy­
semmäntel benachbarter Lobuli zu größeren, von 
Narben durchsetzten Emphysemfeldern zusammen­
fließen, z. B. bei dem posttuberkulösen respiratori­
schen Syndrom ([> S.818). Bei der disseminierten 
feinherdigen Anthrakosilikose ([> S.825) findet sich 
häufig auch das zentrolobulär-dilatative fokale Staub­
emphysem 44, 57,68, 69, das in seiner schweren Form kli­
nisch oft nicht sicher gegen eine nicht staubbedingte, 
chronisch-obstruktive Lungenerkrankung abgegrenzt 
werden kann. Das heute noch häufig anzutreffende 
meist kleinblasige Spitzennarbenemphysem als Folg~ 
einer vernarbten tuberkulösen Spitzenstreuung 
([> S. 814) gewinnt höchstens Bedeutung als Aus­
gangspunkt eines Pneumothorax. 
• Überdehnungsemphysem (auch sog. kompensatori­
sches, besser komplementäres Emphysem): Es ist in 
seiner Häufigkeit und Bedeutung umstritten. 

Morphologisch ist die Abgrenzung gegenüber einem 
chronischen Volumen pulmonum auctum, aus dem es 
sich in meist panlobulärer Form entwickelt, ähnlich 
problematisch wie die des senil-atrophischen Emphy­
sems von der senilen Lunge. 

Ursache ist eine chronische Überdehnung z. B. in 
der Restlunge nach Pneumonektomie bzw. Lobekto­
mie43 oder in der konkaven Zone eines Skoliose- bzw. 
Kyphoskoliosethorax 109. Trotz Ausgleichsmechanis­
mus durch Zwerchfellhochstand, Engstellung des He­
mithorax und ggf. Mediastinalverziehung muß sich 
die Lunge einem relativ zu groß gewordenen Thorax­
raum anpassen. Auch die Frage nach der klinischen 
Bedeutung ist umstritten; sie hatte z. B. Bedeutung bei 
der Diskussion der Plombierung von Resthöhlen. 
• AIs paraseptales Mantelemphysem kann sich ein 
~mphysem auch an Fibrosefronten infolge örtlicher 
Uberdehnung unter Pleuraschwarten entwickeln' die­
se Form wird auch in der deskriptiv-morphologis'chen 
Klassifikation gesondert geführt ([> S.758). Diese 
Emphysembildung kann zu einer gewissen Remobili­
sierung der Lunge während der Atembewegungen 
führen ([> Abb.11.50c). 

Bullöses Emphysem 
Diese Diagnose soll nach der deskriptiv-morphologi­
schen Klassifikation vermieden werden, doch hat 
diese Sonderform des Emphysems eine besondere 
klinische Bedeutung. AIs Bulla werden blasige Hohl­
räume von mindestens 1 cm Durchmesser bezeichnet 



(Abb.11.24c-e); die Blasen des bullösen Emphysems 
sind meist jedoch viel größer, bis doppeljaustgroß. 

Klinisch ergibt sich die Differentialdiagnose zum 
Pneumothorax oder zur sog. "vanishing lung" bzw. 
progressiven Lungendystrophie22.110, bei der es sich 
meist um bullöse Emphyseme handelt44,45,67. 

Bullae haben eine anscheinend unterschiedliche 
Ätiologie. Als bronchostenotische Riesenblasen haben 
sie bei klinischen 16 oder postmortalen45 intrabullösen 
Druckmessungen exspiratorisch erhöhte Innendrük­
ke. Die sog . .. offenen", meist gekammerten Blasensyste­
me folgen dagegen den Intraalveolardrücken des um­
liegenden Lungengewebes. Hier findet man an der 
Blasenbasis öfter Narbenherde; die Blasen entstehen 
anscheinend durch Abriß interlobulärer Septen von 
der Pleura und Retraktion des Lungengewebes. 

Die Funktionsstörungen durch Kompression des 
übrigen Lungengewebes geben nicht selten Anlaß zur 
Bullektomie. Derartige Operations präparate bestehen 
meist aus überdehnter, teils leicht fibrös verdickter 
Pleura, der fibröse, oft vaskularisierte Stränge anhän­
gen, während Lungengewebe der Blasenbasis seiten 
mitgefaßt wird, so daß die Frage nach der Ätiologie 
gewöhnlich nicht beantwortet werden kann. 

Prognose 
Die Prognose ist je nach Typus unterschiedlich, nur 
bei dem narbenbedingten Typ relativ gut, während es 
bei den bronchostenotischen Blasen meist zu einem 
weiteren Fortschreiten des blasig-emphysematischen 
Lungenumbaues kommt. 

Klinisch-pathologische Korrelation 
Emphysem wird auch von den Klinikern morpholo­
gisch definiert. Eine derartige Klassifikation muß sich 
in der Korrelation zur klinischen Diagnostik und zu 
den klinisch beobachteten Funktionsstörungen und 
Krankheitsverläufen bewähren. Dies ist nach den Er­
gebnissen sehr umfangreicher Untersuchungen (zu­
sammenfassende Darstellung45,106) hinsichtlich des 
panlobulären und zentrolobulären Emphysemtypus 
nicht überzeugend gelungen, auch nicht hinsichtlich 
deren Zuordnung zu den klinischen Patiententypen 
des dyspnoischen "pink puffer" bzw. zyanotischen 
"blue bloater"78,102. Die Klinik hat keinen Zugang zu 
einer typmäßigen Klassifikation der Emphyseme, sie 
kann das Emphysem im Rahmen der chronisch-ob­
struktiven Lungenerkrankung oft nicht einmal mit Si­
cherheit diagnostizieren bzw. gegenüber einer rever­
siblen akuten Überblähung differenzieren. 

Das optimale Ergebnis der Korrelation eines mor­
phologisch bestimmten Schweregrades des Emphy­
sems mit einem aus den wichtigsten klinischen Meß­
größen (Volumina, Atemstoßtest, Kohlenmonoxiddif­
fusionskapazität) zusammengesetzten Vergleichswert 
ergab einen Korrelationskoeffizienten von 0,84106 ; 
auch der Vergleich morphologischer Meßgrößen mit 
Funktionswerten, die bei postmortaler Beatmung iso­
lierter Lungen gewonnen werden51 , ist nicht voll über­
zeugend gelungen. So bleiben auch das morphologi-
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sche Grading107 oder anderweitige morphometrische 
Analysen24,25 im Hinblick auf die Abschätzung der kli­
nischen Bedeutung unvollkommen. 

Die Quantität emphysematischer Läsionen sagt 
noch nicht viel über deren funktionelle Qualität 
aus. 

Emphysem und Cor pulmonale 
Das sicherste morphologische Zeichen für eine 
schwerwiegende Störung der Lungenfunktion ist der 
Nachweis einer pulmonalen Hypertonie und eines 
chronischen Cor pulmonale. Hier haben sich in der je­
weiligen Inzidenz weder für die deskriptiv-morpholo­
gisch definierten Emphysemformen noch für die rein 
morphometrisch gewonnenen Schweregrade klare 
Beziehungen ergeben. 

Deutlichere Differenzen ergeben sich bei Einfüh­
rung qualitativ-pathogenetischer Kriterien32,45. Die In­
zidenz des Cor pulmonale ist hoch bei den bronchoste­
notischen bzw. bronchiolitischen Emphysemen und 
bei den generalisierten, ggf. auch mit ausgeprägterer 
Fibrose verbundenen Narbenemphysemen, sie ist bei 
den diffusen atrophischen Emphysemen wesentlich 
niedriger und bei den unkomplizierten senil-atrophi­
schen Emphysemen minimal. Hier spielen auch ätio­
logische Momente (z. B. Bronchitis mit Obstruktion, 
narbige Verziehungen mit Fibrose, einfache AItersek­
tasie) eine Rolle, die sich über die pathogenetischen 
Wege der Emphysementwicklung auch auf die Mor­
phologie auswirken. 
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Kreislaufstörungen 

Vorbemerkungen 

Anatomie 

Die Lunge verfügt über die Pulmonalarterien als Vasa 
publica und das Bronchialarteriensystem als Vasa pri­
vata. 
• Die Bronchialarterien versorgen nur Teile des Lun­
gengewebes, namentlich den Hilusbereich einschließ­
lich der Lymphknoten, die größeren Bronchien und 
große Teile der Pleura. Sie stehen über arteriovenöse 
und bronchopulmonale arterielle Anastomosen mit 
dem Pulmonalarteriensystem in vielfältiger Verbin­
dung und laufen in der Peripherie in das allgemeine 
Venennetz aus8•26 . Bei krankhaften Prozessen kommt 
es oft zu einem starken Ausbau der Bronchialarte­
rien20•45 • 

• Die Pulmonalarterienäste (Abb.11.25) folgen den 
Aufzweigungen des Bronchialbaumes. Sie haben bis 
weit in die Peripherie elastischen Bautyp, ihre Wind­
kesselfunktion ist größer als die der Aorta 46. Das Volu­
men der Pulmonalishauptstämme beträgt 50- 85 ml, 
die Compliance des arteriellen Kompartimentes wur­
de zu etwa 3,5%/ cm H20 bestimmt12• 

Im Lungengewebe sind die Pulmonalarterienäste 
und Bronchien in ein peribronchovasales Bindegewe­
be eingebettet. Die kleinen Arterien sind in ihrem 
Umfang oft weitgehend von Lymphgefäßen umge­
ben. Die Kontraktilität ihrer Wandmuskulatur ermög­
licht Lichtungseinengungen bis auf etwa 0 8• Hier lie­
gen die Hauptorte der Blutverteilungsregulation 17. 

Die Arteriolen haben nur noch abschnittsweise Mus­
kelringe, die beim Übergang in die muskelfreien Prä­
kapillaren möglicherweise sphinkterähnlich wirken. 
• Präkapillaren und Kapillaren gehen durch elastische 
Fasern enge Verbindungen zum anliegenden Lungen­
gewebe ein und werden mit diesem gedehnt und ent-

Acinus 

A.lobul. 

spannt. Die Perfusibilität ist vom Lungendehnungs­
grad unmittelbar abhängig27,51. Die Präkapillaren 
können bei stärkerer Lungendehnung mit 40-70 11m 
weiter als die Arteriolen sein. 
• Das arterialisierte Blut wird in den Postkapillaren 
gesammelt und gelangt über Venolen in die kleinen 
Venen, die in den interlobulären Septen verlaufen. Die 
Venen liegen dadurch immer zwischen den Aufzwei­
gungsgebieten benachbarter Pulmonalarterien und 
werden deswegen nicht segmentweise benannt. Die 
Compliance des venösen Kompartimentes liegt um 
5%/cm H20 12. 

• Die Bedeutung des Lymphsystems liegt nicht nur in 
der Drainage des Lungenparenchyms, sondern auch 
in der Reinigung von allen partikulären und löslichen 
Schadstoffen, die in das Interstitium gelangen 
(I> S. 821). Es ist in der Lunge besonders reich entwik­
keIt8,26,43 und wird in ein superfizielles (pleurales) und 
tiefes (peribronchovasales) Netz eingeteilt. Die Alveo­
larsepten sind frei. Der Flüssigkeitsübertritt in die 
Lymphräume erfolgt im lockeren Bindegewebe der 
Bronchioli respiratorii, im perilobulären, interlobulä­
ren - perivenösen und subpleuralen Bindegewebe, oft 
über blindendende Seitenverzweigungen der kleinen 
Lymphgefäße. Die pleuralen Lymphgefäße anasto­
mosieren im Hilusbereich mit dem System der tiefen 
Plexus. Über die reich entwickelten Anastomosen im 
Hilus- und Bifurkationsbereich und die dort konzen­
trierten Lymphbahnen bestehen enge Verbindungen 
zu den Nachbarstrukturen. Verbindungen zu den äu­
ßeren 7horaxweichteilen bestehen über die Systeme 
der Pleura parietalis, zum Bauchraum über diaphrag­
matische Verbindungen. Der größte Teil der Lymphe 
der linken Lunge, mit Ausnahme von Teilen des Ober­
lappens, gelangt über die rechtsseitigen tracheobron­
chialen Lymphknoten, die rechtsseitigen Trunci bron­
chomediastinales und den Truncus lymphaticus dex­
ter zum rechten Venenwinkel. Diese Beziehungen sind 

Abb.11.25. Schema der Endstrombahn, 
vgl. Text. (Nach Giese, Organpathologie 
Bd. I , Thieme-Verlag, Stuttgart) 



für die Ausbreitung krankhafter Prozesse und beson­
ders für die Metastasierung maligner Tumoren 
([> S. 838) von größter Bedeutung . 
• Die nervale Regulation ist noch nicht vollständig ge­
klärtl6• Die sympathische Innervation erfolgt über die 
Plexus pulmonales dorsalis und ventralis mit Ästen zu 
den Pulmonalarterien und Venen. Autonome intrapul­
monale Ganglien unterhalten eine Funktion auch an 
der denervierten Lunge. Vasomotoren sind in den pe­
ripheren Pulmonalarterienästen reichlicher als zentral 
nachgewiesen; auch die Venolen und kleinen Venen 
werden von einem Plexus freier Nervenfasern umge­
ben. Das nach Vagusdurchschneidungen auftretende 
hämorrhagische Lungenödem weist auf eine vasomo­
torische Vagusefferenz hin. 

Die Wirkung neurohormonaler Einflüsse wird als 
geringer als im großen Kreislauf angenommen. Regu­
latorische Einflüsse ergeben sich aus abnormen Sau­
erstoff- und KohlendioxidpartialdrückenI8,68, die zu 
reflektorischer Arteriolenkonstriktion, möglicherwei­
se auch zu Änderungen im Venolentonus führen kön­
nen. Besonders in den Venolen kommen kleine glo­
musartige, nichtchromaffine, paraganglionäre Zell­
gruppen vor, die vermutlich eine Chemorezeptoren­
funktion haben und bei pulmonaler Hypertonie 
hyperplasieren9• Die Bedeutung des sog. Glomus pul­
monale ist umstritten 15,42. 

Kapillarblutvolumen und Differenzierung der 
Endstrombahn 

Das Kapillarblutvolumen ist eine der wichtigsten 
Größen fiir den Gasaustausch. Seine anatomisch 
festgelegte Menge ist strukturgebunden und wird 
z. B. durch Alveolarwandabbau mit Kapillar­
schwund bei Emphysem ([> S.748, 760) reduziert. 
Seine funktionelle Größe wird durch die Zirkula­
tionsbedingungen, v. a. durch die sog. mittlere Kon­
taktzeit, wesentlich mitbestimmt. 

Die Auffassungen von der funktionellen Differen­
zierung der Endstrombahn sind somit nicht nur 
für die Beurteilung hämodynamischer Konsequenzen 
(Cor pulmonale, [> S.776), sondern auch für die Dif­
fusionskapazität und deren funktionelle Reser­
ven6,12,23,26,55,65,68 von großer Bedeutung (Abb.11.25). 

Versuche an Leichenlungen haben mit unterschied­
lichen Methoden Kapillarblutvolumina um 260-
270 ml ergeben 12,13. Morphometrische Untersuchun­
gen kommen auf Werte um 200 m165, während kli­
nisch-physiologische Studien (vermutlich submaxi­
male) Werte bis 153 ml ergeben habenl4. 

Analysen der pulmonalen kapillären Zirkula­
tion23,36,64 haben eine Differenzierung der Endstrom­
bahn in ständig durchströmte Stromkapillaren, vor­
nehmlich an der Basis der Alveolen, und ein in Ruhe 
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nur fakultativ, unter Belastung zunehmend gleichmä­
ßiger und stärker durchblutetes Netzkapillarsystem 
wahrscheinlich gemacht 6, 12,23. 

• Die bevorzugt durchströmten Stromkapillaren rei­
chen in Ruhe zur vollständigen Aufsättigung des Lun­
genblutes aus; sie sind mit im Mittel 30-40 11m zwar 
weiter als die Netzkapillaren, können aber nicht als 
arteriovenöse Anastomosen gelten, weil ein vollstän­
diger Gasaustausch möglich ist. 
• Die Netzkapillaren stellen die funktionelle Reserve 
dar. Unter pathologischen Bedingungen wird das Ka­
pillarsystem zunächst auf die Stromkapillaren redu­
ziert. 

Änderungen des Blutgehaltes 

Der Blutgehalt der Lungen unterliegt unter krankhaf­
ten Bedingungen sehr starken Schwankungen. Mes­
sungen an Leichen haben Normalwerte um 508 ± 
120 ml entsprechend 255 ml/l 000 ml Lungenvolumen 
ergeben 11,12. Klinische Messungen, die auch die extra­
pulmonalen Gefäßstrecken erfassen, liegen in der 
gleichen Größenordnung21 • Die Verteilung zwischen 
Ober- und Unterlappen betrug 1: 1,15. Im Gefäßsy­
stem ergaben sich Anteile von 23% im arteriellen, 24% 
im venösen und 53% im kapillären KompartimentI2,13. 

Der Gesamtblutgehalt wurde an der Leiche bei 
Emphysem bis auf die Hälfte vermindert, in Stau­
ungslungen auf über das Doppelte vermehrt gefun­
denll . 

Anämie 

In der Lunge tritt die hellgraue Eigenfarbe hervor. Das 
Lungengewebe erscheint trocken, das anthrakotische 
Netzwerk der Pleura stellt sich überdeutlich dar. 

Als Ursachen kommen in Betracht: 
• chronische Verminderung der zirkulierenden Blut­
menge bei Blutkrankheiten oder chronischem Blutver­
lust, 
• reduzierte Durchblutung, z. B. bei Herzfehlern mit 
Rechts-Links-Shunt, 
• Gewebsabbau mit Kapillarverlust, z. B. bei Emphy­
sem, 
• obstruktive Überblähung der Lunge, z. B. im Status 
asthmaticus, mit Kapillarkompression, 
• Kompressionsatelektase, z. B. bei Pleuraerguß. 

Im akuten Verblutungsschock ist die Lunge dagegen 
meist blutreicher infolge Zentralisation des restlichen 
Blutvolumens. Bei alten embolischen Verschlüssen 
größerer Pulmonalarterienstämme unter dem röntge-
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nologischen Bild der "einseitig hellen Lunge" erfolgt 
ein gewisser Ausgleich durch verstärkten Ausbau der 
Bronchialarterien. 

Hyperämie 

Die Lunge ist dunkelrot, feucht und schwer. Man un­
terscheidet die 
• hypostatische Hyperämie, die unter dem Einfluß der 
Schwerkraft entsteht und schon in der Agonie bei 
nachlassender Herz-Kreislauf-Funktion beginnt, ge­
wöhnlich in den dorsalen-basalen Lungenabschnit­
ten, 
• aktive Hyperämie bei erhöhter Blutdurchflußmen­
ge, z. B. bei Links-Rechts-Shunt oder bei allgemeiner 
Blutmengenvermehrung (Plethora), auch bei Entzün­
dungen, z. B. in der (roten) Anschoppungsphase der 
Lobärpneumonie, 
• Hyperämie infolge Kapillarlähmung, die durch in­
fektiöse oder chemisch-toxische Reize und durch Hyp­
oxie ausgelöst, aber auch als Folge neuraler Kapillar­
lähmung bei zentralnervösen Störungen (experimen­
tell auch nach Vagusdurchschneidung) entstehen 
kann, 
• Zirkulationsstörungen in der Schocklunge ([> S. 
755). 

Lungenblutungen 

Sie sind nach Größe, Form und Ausbreitung sehr un­
terschiedlich5• 

• Traumatische Blutungen können durch direktes 
Trauma (Thoraxkontusion, penetrierende Thoraxver­
letzungen, Lungenanspießung bei Rippenbrüchen) 
entstehen; sie sind bei Verletzungen der Pleura visce­
ralis häufiger mit einem Hämo- oder Hämopneumo­
thorax verbunden; bei schweren stumpfen Traumen 
kommt es häufiger auch zu inneren Zerreißungen mit 
ausgedehnten Einblutungen in das Lungengewebe, 
auch kommen durch Scherungskräfte Abrisse von 
Lungenlappen vor. In anderen Fällen kann es nach 
Kontusionen auch ohne nennenswerte Gewebszerstö­
rung zur Entwicklung eines hämorrhagischen Ödems, 
zu herdförmigen Blutungen und schon innerhalb von 
24 h zur sog. traumatischen Pneumonie kommen, 
• Barotraumen, hervorgerufen durch stoßartige 
Druckwellen, etwa bei Explosionen, führen zu inneren 
Zerreißungen mit intraalveolären Blutungen, nicht sei­
ten verbunden mit einer u. U. tödlichen, pulmonal 
ausgelösten Luftembolie, 
• Blutungen können weiterhin durch Zeljall von Lun­
gengewebe mit Gefäßarrosion zustande kommen. Sie 
reichen von der massiven Blutüberschwemmung bei 
Arrosion eines Pulmonalarterienastes, z. B. durch Tu­
mor, über gröbere Kavernen- oder Abszeßblutungen bis 
zu den Hämoptysen, 
• Blutaspirationen gelangen besonders in die Lungen­
unterlappen, wo sie lobuläre oder größere infarktähn-

liche intraalveoläre Blutansammlungen, nicht selten 
gefolgt von Aspirationspneumonie, auslösen; sehr 
massive Blutungen können den gesamten Tracheo­
bronchialbaum verlegen (Bluttamponade) . 
• Die sog. angioneurotischen Blutungen werden v. a. 
bei zentralem Tod und Erstickungsvorgängen ausge­
löst; sie sind meist klein fleckig, oft punktförmig über 
die Pleura ausgebreitet, können aber auch größer wer­
den und konfluieren. 

Stauungslunge 

Die Stauungslunge entsteht durch Minderfunktion 
des linken Herzens mit Rückstauung des Blutes in die 
Lunge (kongestive Hyperämie; kardiale Stauung). Sie 
geht in den frühen Stadien meist mit einem Lungen­
ödem einher; bei chronischer Stauung entwickeln sich 
eine LUIigeninduration und sekundäre Pulmonalarte­
riensklerose. 

Akute Lungenstauung 
Hierbei ist der Blut- und Flüssigkeitsgehalt der Lun­
gen stark vermehrt. Das pulmonale Gefäßsystem ist 
prall mit Blut gefüllt, der Alveolarraum wird durch 
die sich vorwölbenden Kapillaren eingeengt (sog. an­
giektatische Alveolarkompression ). Es besteht als Folge 
der intrakapillären Drucksteigerung ein zunächst in­
terstitielles, dann auch intraalveoläres Ödem. Erythro­
zytendiapedese aus den Kapillaren kann zu feinflecki­
gen Blutungen führen, die Erythrozyten werden durch 
Makrophagen abgebaut, in deren Zytoplasma es zur 
Hämosiderinspeicherung kommt (Abb.11.26c). Diese 
kann durch eine histochemische Eisenreaktion nach­
gewiesen werden. Derartige sog. Herzfehlerzellen ge­
langen auch in das Sputum. 

Klinisch besteht eine Dyspnoe ("Asthma cardiale"), 
die differentialdiagnostisch vom obstruktiven Bron­
chialasthma abgegrenzt werden muß. Die myokar­
diale Insuffizienz der linken Herzkammer ist die häu­
figste Ursache. Der Zustand ist mit der Rekompensa­
tion voll reversibel. 

Chronische Stauungslunge 
Sie entwickelt sich aus häufig rezidivierenden oder bei 
chronischen Stauungszuständen; die stärksten Ver­
änderungen sind bei der Mitralstenose zu erwarten, 
bei der der nächste muskelstarke Abschnitt vor der 
Stenose, der rechte Ventrikel, erst jenseits der Lunge 
gelegen ist. Die wesentliche Veränderung ist eine sich 
allmählich entwickelnde Gerüstfibrose, die durch eine 
Fibroblastenproliferation als Folge des interstitiellen 
Ödems in Gang gesetzt wird. 
• Rote Stauungsinduration: Hierbei werden die Ka­
pillaren durch das Fasergewebe gegen eine Überdeh­
nung geschützt; die Neigung zur Ödembildung läßt 
nach, der Blutgehalt geht allmählich gegen die Norm 
zurück. 



• Braune Stauungsinduration: Sie ist ein späteres Sta­
dium mit fortgeschrittener Fibrose und Verödung vieler 
Kapillaren. Der Blutgehalt der Lunge sinkt unter nor­
male Werte ab. Gleichzeitig besteht meist eine starke 
sekundäre Pulmonalarteriensklerose, durch die die 
Hauptwiderstandszone vor das Kapillargebiet verla­
gert wird. Diese Gefäßveränderungen können den Er­
folg operativer Herzfehlerkorrekturen beeinträchti­
gen, weil die Belastung der rechten Herzkammer 
durch eine fixierte pulmonale Hypertonie zumindest 
zunächst bestehen bleibt. Die braune Farbe, meist 
fleckförmig auf der Schnittfläche erkennbar, beruht 
auf einer Anhäufung der sog. Herzfehlerzellen, doch 
kann auch eine Eisenablagerung im Interstitium auf­
treten. 

Röntgenologisch kann sich das Bild miliarer Ver­
schattungen ergeben. Funktionell ist mit der Gerüstfi­
brose meist eine restriktive Ventilationsstörungverbun­
den. Die Diffusionskapazität wird (als Transferstö­
rung) durch eine Verdickung der alveolokapillären 
Membran und zusätzlich meist durch Kapillarverlust 
noch verstärkt eingeschränkt. 

Lungenödem 

Das Lungenödem gehört zu den häufig ten Obduk­
tionsbefunden1.2,5.1.9, gewöhnlich als Folge einer 
Insuffizienz des linken Herzens. 

Aber auch andere Ursachen können zum Ödem 
führen, das aus einer Störung der verschiedenen zu­
sammenwirkenden Kräfte resultiert, die das Lungen­
gewebe ödemfrei halten 19.34.56. 

Physiologische Vorbemerkungen 
Vom geweblichen Aufbau her werden das intravasku­
läre Kompartiment, der extra vaskuläre Bindegewebs­
raum (Alveolarwand und interstitielle Räume) sowie 
die Lymphgefäße unterschieden. Die Filtrationsrate 
wird durch die Differenz zwischen hydrostatischem 
Druck in den Kapillaren und im interstitiellen Raum ei­
nerseits, der entgegengesetzten Differenz des onkoti­
schen Druckes in der Kapillare und im interstitiellen 
Gewebe andererseits bestimmt; hinzu kommt der Per­
meabilitätsfaktor der Kapillarwand. 

Im Regelfall führt da Zusammenwirken aller 
Kräfte zu einem Aüssigkeitsau strom auf der arte­
riellen Seite der Kapillare, während auf der venö­
sen Seite der Rückstrom überwiegt. Die re tliche 
Flüs igkeit wird über das Lymphgefaß y tem ab­
geleitet. Der Lymphslrom aus der Lunge wird beim 
Menschen auf etwa 20 mllh mit einem Protein­
gehalt von 4 g% geschätzt56• Die Reservekapaziläl 
der Lymphdrainage ist vermutlich groß. 
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Abb.11.26a-c. Kreislaufstörungen der Lunge: a Lungenödem: 
Prall gefüllte Lymphbahnen und Septenödem (Sammlung Gie­
se). b Lungenödem: Ausfüllung der Alveolarräume mit Ödem­
flüssigkeit, durch Surfaktant stabilisierte Luftblasen in der 
Ödem flüssigkeit. H. E. 150fach. c Chronische Stauungslunge mit 
sog. Herzfehlerzellen (= mit Hämosiderin beladene Makro­
phagen). Berlinerblau-Reaktion. 560fach 
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Ätiologie, Pathogenese 
Hieraus ergeben sich mehrere grundlegend unter­
schiedliche Ursachen für die Entstehung eines Lun­
genödems: 
• Erhöhung der transkapillären DruckdijJerenz durch 
1. Steigerung des intrakapillären Druckes -. hämody­
namisches Ödem (z. B. bei Linksherzversagen) oder 2. 
auch durch Erniedrigung des interstitiellen Druckni­
veaus (z. B. durch erhöhte Oberflächenspannungs­
kräfte infolge mangelnder Surfaktantaktivität), 
• Kapillarmembranschädigung (z. B. durch toxische 
Gase); dieses sog. Permeabilitätsödem ist öfter infolge 
Erythrozytendiapedese auch hämorrhagisch, 
• Blockade des Lymphgefäßsystems (z. B. durch Tu­
mor), meist verbunden mit einem Pleuraerguß-.lym­
phatisches Ödem. 

Morphologie 
Die Ödemflüssigkeit sammelt sich zunächst in den 
dickeren Anteilen der Alveolarwände und in den inter­
stitiellen Bindegewebsräumen (Abb. 11.26 a), besonders 
auch peribronchovasal und interlobulär, an. Man 
schätzt die Kapazität dieses Raumes auf etwa 500 ml. 
Erst später werden die Alveolarräume überschwemmt 
(Abb.11.26b), ohne daß Art und Ort des Flüssigkeits­
austrittes schon genauer bestimmt werden konnten34. 

Von Bedeutung ist auch der gleichzeitige Proteinaus­
strom. der bei den hämodynamischen Ödemformen 
gering, bei den Permeabilitätsformen als Folge der 
Kapillarwandschädigung oft hoch ist und ggf. aus der 
Anfärbbarkeitsintensität der Ödemflüssigkeit in den 
Alveolarräumen abgeschätzt werden kann. 

Funktionelle Folgen 
Unter den Funktionsstörungen steht die 
• Minderung der DijJusionskapazität (Verlängerung 
der Transferstrecke durch interstitielles Ödem, in den 
späteren Phasen Blockade der Alveolarräume) im 
Vordergrund, doch kommt es auch zu 
• Störungen der Lungenmechanik, v.a. durch Surfak­
tantinaktivierung mit der Tendenz zu erhöhtem Atem­
widerstand und Lungenkollaps. 

Für die Therapie ist bedeutsam, daß hohe Sauer­
stoffkonzentrationen, die z. B. bei der Beatmung ange­
wendet werden müssen, selbst einen Kapillarwand­
schaden zur Folge haben können52• 

Besondere Formen des Lungenödems 
Abgesehen von dem Ödem bei Linksherzversagen 
und dem Ödem bei den verschiedensten Schockzu­
ständen, die z. B. als Atemnotsyndrom des Erwachse­
nen bei den atelektatischen Syndromen ([> S.755) im 
Zusammenhang dargestellt werden, sind noch einige 
besondere Ödemformen zu erwähnen, die mit größe­
rer Regelmäßigkeit aufzutreten pflegen und gelegent­
lich als Todesursache anzusehen sind: 

• Das Überwässerungsödem kann bei forcierter Infu­
sionstherapie beobachtet werden; es ist wohl in den 
Formenkreis der Schocklunge einzuordnen und wird 
durch die erhöhte Flüssigkeitszufuhr nur verstärkt. 
• Das Ödem bei zentralen Regulationsstörungen tritt 
z. B. bei Schädel-Him- Trauma, Himdrucksteigerung 
infolge von Tumoren u. a. oft besonders markant auf; 
als Hauptursache wird eine Blutüberladung des Lun­
genkreislaufes im Rahmen einer Kreislaufzentralisa­
tion durch massiv erhöhte adrenerge Aktivität ange­
nommen, wofür auch die Wirksamkeit einer sympa­
thikolytischen Therapie spricht2 ; es scheint jedoch 
auch zu einer Kapillarwandschädigung zu kommen, 
die zu Eiweißausstrom und Erythrozytendiapedese 
führt. 
• Das urämische Ödem bei chronischem Nierenversa­
gen kann eine hämodynamische Komponente haben, 
weil häufig ein Linksherzversagen bei nephrogener 
Hypertonie besteht; ein durch intraalveoläre Fibrin­
abscheidung und gelegentliche Erythrozytendiapede­
se bewiesener toxischer Kapillarwandschaden scheint 
aber insgesamt bedeutsamer zu sein. Die bevorzugte 
symmetrische zentrale Lokalisation des Ödems 
(Schmetterlingsfigur im Röntgenbild) wird mit dem 
verstärkt in dem peribronchovasalen Bindegewebe 
der zentralen größeren Bronchien und Gefäße in Er­
scheinung tretenden interstitiellen Ödem erklärt. 
• Das Lungenödem bei Heroinüberdosierung ist durch 
einen besonders hohen Eiweißanteil gekennzeich­
net3?; seine Genese ist noch unklar, angenommen 
wird u. a. eine Einwirkung auf den Hypothalamus, 
auch weist das bei Todesfällen häufig beobachtete 
schwere Hirnödem auf Zusammenhänge mit dem 
Ödem bei zentralen Regulationsstörungen hin2• 

• Das akute Höhenödem befällt nichtakklimatisierte 
gesunde Personen, die in Höhen um 3500-4000 m 
aufsteigen, kann aber auch Höhenbewohner nach 
Aufenthalten auf Seehöhe befallen (z. B. Andenbe­
wohner). Die Pathogenese ist nicht ausreichend ge­
klärt, zumal die reflektorische pulmonale Hypertonie 
bei Hypoxie nicht mit erhöhtem Druck in den Kapil­
laren und Venen einhergeht. Es soll zur Bildung sub­
endothelialer Vesikel in den Kapillaren kommen, die 
zu örtlicher Drucksteigerung in den Kapillaren und 
Venolen führen könnten29• 

Embolie und Infarkt 

Als erstes nachge chaltetes Kapillargebiet sind die 
Lungen der Ablagerungsort aller aus dem venösen 
Schenkel des gesamten Organ; mus tammenden, 
mit dem Blutstrom verschleppten Partikel 1,2,5,1,9,40. 

Lungenembolien sind ein häufiges Ereigni und 
stellen oft die unmittelbare Todesursache dar 
(Abb. 11.27 a). 



Thromboembolie 

Epidemiologie 
Die häufigste Fonn der Embolie ist die Embolisation 
von Thrombusmaterial. Obduktionsbeobachtungen 
geben i. allg. eine Häufigkeit von 10-15%, bei Fällen 
chronischer Herzinsuffizienz bis um 30% an, wovon 
wiederum 40% als Todesursache zu werten sind. Sehr 
sorgfältige Untersuchungen47 kommen auf eine Häu­
figkeit von 51,7%, auch findet man bei genauer Unter­
suchung oft vollständig organisierte Thrombusreste, 
besonders in der Peripherie der Pulmonalarterien, in 
Fällen, bei denen zum Zeitpunkt des Todes eine aktu­
elle Lungenembolie keine Rolle gespielt hat. 

Träger der Blutgruppe 0 sind deutlich weniger be­
troffen58• 

Die klinische Diagnose ist schwierig und wird so­
wohl in positiven wie negativen Fällen häufig verfehlt. 

Emboliequelle, Pathogenese, Differentialdiagnose 
Quelle der Embolien sind ganz überwiegend die Bein­
und Beckenvenen. In neuerer Zeit kommen als Folge 
der vennehrt angewendeten Katheter- und Infusions­
techniken auch Venen des Hals- und Armbereiches in 
Betracht. Weiterhin wurde eine erhöhte Thrombo­
embolierate bei oraler Kontrazeption beobachtet60• 

Ä'nderungen des Venendruckes (Aufstehen nach län­
gerem Liegen, Defäkation) begünstigen die Ablösung 
und Embolisation der Thromben. 

Das Kaliber der thrombosierten Vene bestimmt die 
Größe des embolisierten Bezirkes in der Lunge. Län­
gere Thromben können sich aufknäueln oder werden 
auf einem Verzweigungssporn reitend aufgefunden. 
• Die fulminante Lungenembolie ist besonders massiv, 
beide Pulmonalishauptstämme können verlegt sein, 
so daß es zu einem "blitzartigen" Tod kommt. 
• Als prämonitorische Embolie wird eine kleine Em­
bolie bezeichnet, die einige Zeit vor einer massiven Em­
bolie eintritt und bei rechtzeitigem Erkennen thera­
peutische Eingriffsmöglichkeiten veranlassen kann. 
• Die protrahierte Lungenembolie kann sich über Wo­
chen, Monate, ja Jahre hinziehen; sie ist Ursache ei­
ner pulmonalen Hypertonie mit Cor pulmonale und 
wird nicht ganz selten klinisch als "Wanderpneumo­
nie mit zunehmender Herzinsuffizienz" gedeutet. 
• Als Mikroembolien werden Verschlüsse lobulärer 
oder terminaler Arterien und Arteriolen bezeichnet, die 
nicht mit einer Infarzierung einhergehen. 

Am häufigsten sind Verschlü se mittlerer und klei­
ner Lungenarterienä te, die meist aus Thrombosen 
der Waden- und kleinen Beckenvenen tammen. 

DijJerentialdiagnostisch sind die Emboli gegen die 
glatten, elastischen postmortalen Blutgerinnsel und 
bröckeligen Cruormassen abzugrenzen, was bisweilen 
bei den uneröffnet expandiert-fixierten Lungen 
schwierig sein kann. 
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Verlauf 
Die embolisierten Thromben verkleben schon nach 
Stunden mit der Gefäßwand, sie schrumpfen und wer­
den alsbald zunächst von Fibrin, dann von proliferie­
rendem Endothel überkleidet und etwa vom 4. Tage an 
durch Granulationsgewebe aufgeschlossen und orga­
nisiert. Oft bleiben schließlich nur noch strangfönnige 
oder strickleiterartige Reste auf der Arterienwand 
(Abb. 11.27 c); in anderen Fällen mit vollständigem 
Verschluß resultiert eine siebartige Rekanalisation 
verschlossener Arterien. Auf Emboli können sich Sta­
gnationsthromben aufpfropfen und damit das betrof­
fene Lungengebiet vergrößern. 

Lungeninfarkt 

Pathogenese 

Im Ver orgungsgebiet des durch einen Embolus 
verschlossenen Arterienastes entwickelt sich in al­
ler Regel ein hämorrhagischer Infarkt. E cheint, 
als sei an seiner Entstehung eine Lungen tauung 
beteiligt. Öfter sieht man auch nur eine infarkt­
artige Zirkulationsstörung ohne charf markierte 
Grenzen. 

Anämische Infarkte sind selten, können aber bei In­
farktnekrose vorgetäuscht werden. Beobachtungen 
von Verschlüssen größerer Pulmonalarterienäste ohne 
Infarkt, bei denen das Lungengewebe durch die Bron­
chialzirkulation voll erhalten wird, kommen häufiger 
vor 48 • 

Morphologie, Verlauf 
• Der akute hämorrhagische Lungeninfarkt ist kei/för­
mig mit der Basis an der Pleura und dem verschlosse­
nen Pulmonalarterienast in der zum Hilus weisenden 
Spitze; das Lungengewebe ist dunkelrot und fest 
(Abb.11.27 a), die Pleura durch Fibrinabscheidung ge­
trübt, nicht selten besteht auch ein Pleuraerguß. Die 
Grenzen sind scharf, meist von Septen gebildet. Die 
Alveolarräume sind mit Erythrozyten prall gefüllt. 
Das Sputum wird hämorrhagisch. Frische Infarkte 
können mit Restitutio ad integrum resorbiert werden. 
• Subakute und chronische Infarkte verfallen der Ne­
krose. das infarzierte Gewebe wird blaß, auf der 
Schnittfläche graugelblich (Abb. 11.27 b). Etwa von der 
2. Woche an beginnt von dem hämorrhagischen 
Randsaum ausgehend die Organisation. die bis zu ei­
ner kleinen, leicht keilfönnigen, unter die Pleura ein­
gezogenen Narbe führen kann, in der oft noch Hämo­
siderin nachweisbar ist. 
• Infarktpneumonien können sich im infarzierten Be­
reich entwickeln oder häufiger in der Infarktumge­
bung und zwischen multiplen Infarkten entstehen. 
• Infarkte können auch sequestriert und abgehustet 
werden, wodurch eine Infarktkaverne entsteht, deren 
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Abb.11.27a-d. Thromboembolie: a Frischer keilförmiger hä­
morrhagischer Lungeninfarkt in einem Subsegment. b Älterer 
sequestrierter Lungeninfarkt (Sammlung Giese). c "Strickleiter­
arterie" nach alter organisierter und rekanalisierter Lungenem-

Wand von dem Granulationsgewebssaum gebildet 
wird; sekundäre Infektion der Höhle mit Lungenab­
szeß oder Gangrän kann weitere Folge sein . 
• Septische Lungeninfarkte entstehen durch Emboli­
sation von bakteriell injiziertem Thrombusmaterial. Sie 
können multipel und klein sein (Endocarditis ulcero­
polyposa, Embolien aus Dekubitus u. a.), aber auch 
solitär entstehen (septische Thrombose) und eitrig ein­
schmelzende Infarkte bilden, die stets von einer fibri­
nös-eitrigen Pleuritis, nicht selten von einem Pyo- oder 
Pyopneumothorax begleitet sind. Bakterien sind meist 
in Massen aufzufinden. Septische Kapillarembolien 
bestehen fast nur aus Bakterienrasen. 

Sonstige Embolien 

Auch für zahlreiche anderweitige, in den Kreislauf ge­
langte, korpuskuläre Materialien stellen die Lungen­
kapillaren das Abfangfilter dar. Hierzu gehören auch 
mancherlei Fremdstoffpartikel, die durch intravenöse 
Injektionen oder Infusionen eingebracht werden. 

bolie. d Zu Lebzeiten nachgewiesenes arterio-venöses Aneurys­
ma im Lappenspalt, darin ein frei flottierender, ausgelaugter 
alter Thrombus 

Fettembolie 
Sie entsteht in der Regel traumatisch; Ausgangspunkt 
sind meist multiple Frakturen, besonders der großen 
Röhrenknochen, ausgedehnte re Quetschungen des 
subkutanen Fettgewebes. auch Traumatisierung einer 
Fettleber. 

Die Fetteinschwemmung erfolgt protrahiert über 
Stunden, Mengen bis etwa 10 g bleiben meist ohne 
wesentliche Folgen. Das Fett fängt sich in den Lun­
genkapillaren und ist in Form homogener verzweigter 
oder netzförmiger Kapillarausgüsse in der Sudanfär­
bung oder am frischen Gewebsschnitt nach Zusatz 
von 5%iger Kalilauge nachweisbar. 

Im Lungengewebe entstehen Ödem, herdförmige 
Blutungen und Belüjtungsstörungen. Meist besteht zu­
gleich ein Schockzustand mit Verbrauchskoagulopa­
thie, so daß auch die Herkunft aus einer Kapillarver­
legung durch Deemulgierung von Transportfett disku­
tiert wird54• 

Bei sehr großen Fettmengen, nach Besserung der 
Herz-Kreislauf-Funktion, ggf. auch bei offenem Fora­
men ovale, kann es, nach einer kurzen Latenz gewis-



sermaßen im zweiten Zuge, zu dem klinischen Fettem­
boliesyndrom kommen, das besonders durch zerebrale 
Störungen gekennzeichnet ist. Morphologisch ist dann 
eine arterielle Fettembolie in Organen des großen 
Kreislaufes nachweisbar, besonders in den Nieren und 
im Gehirn, hier oft in Form einer Purpura cerebri. 

Es ist zu beachten, daß kleinere Fettmengen auch 
bei intensiven Reanimationsmaßnahmen in die Lun­
gen gelangen können. Nicht selten entstehen hierbei 
auch Knochenmarkembolien. 

Luftembolie 
Hier kann die Lunge Erfolgsorgan, aber auch Quelle 
der Luftembolie sein. 
• Die Luftembolie der Lunge entsteht durch Eintritt 
von Luft in das Venensystem, z. B. bei Operationen im 
Halsbereich oder in Venen der uterinen Plazentarhaft­
fläche, besonders bei artefiziellem Abort. 

Die ins Kapillargebiet eingeschwemmten Luftbläs­
chen werden von Leukozyten und Thrombozyten um­
geben, oft mit nachfolgender Diapedeseblutung; die 
Luft diffundiert in die Alveolen. Bei den tödlichen 
Fällen größerer Luftembolie kommt es zur Schaumbil­
dung im rechten Herzen, die den Lungenkreislauf un­
terbricht. Der Nachweis ist durch Einstich der rechten 
Herzkammer in dem mit Wasser aufgefüllten Herz­
beutel zu führen. 
• Lujiembolien aus der Lunge kommen bei inneren 
Lungenzerreißungen durch Druckstoßwellen bei Ex­
plosionen u. a. zustande, stellen aber auch eine Kom­
plikation bei der Anlage eines künstlichen Pneumotho­
rax dar. Sie führen - ebenso wie eine Luftembolie 
durch die Lunge - zu Luftembolien im großen Kreis­
lauf, auch hier mit dem Hauptsymptom einer Purpura 
cerebri. 

Fruchtwasserembolien 
Sie entstehen durch Einpressung von Fruchtwasser 
während oder nach der Geburt in die Venen der Ute­
ruswand und können zum akuten Schocktod führen. 
Sie sind durch den Nachweis von Fruchtwasserbe­
standteilen (Lanugohaare, Plattenepithelien, Talg) in 
den Lungenkapillaren zu diagnostizieren. 

Zellembolien 
• Tumorzellen: Die größte Bedeutung kommt der Tu­
morzellverschleppung zu. Tumorzellkomplexe verkle­
ben zusammen mit Fibrin und Thrombozyten mit der 
Gefäßwand. Der größte Teil geht zugrunde, woraus 
kleine Gefäßwandnarben entstehen können; andere 
können zu Metastasen heranwachsen. 
• Megakaryozyten: Besonders im Schock können aus 
dem Knochenmark ausgeschwemmte Megakaryozy­
ten in den Lungenkapillaren hängen bleiben. 
• Knochenmarkembolien kommen nach Reanimation 
zustande (t> S.l44). 
• Leber- und Gehirnzellen: Nach schwerem Trauma 
kommen Leberzell- oder Hirnsubstanzembolien vor. 
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Fremdkörperembolien 
Sie stammen v. a. aus intravenösen Injektionen (feine 
Glassplitter von den Ampullen, Kristalle, Gazeteil­
chen) und können granulomatöse Fremdkörperreaktio­
nen auslösen. Anderweitige Verunreinigungen werden 
v. a. bei süchtigen Fixern gefunden, die mit unlöslichen 
Ballaststoffen versetzte Drogen (Stärke, Talkum) be­
nutzen und die Injektionen ohne besondere Vorsichts­
maßregeln vomehmen9• 

Lungengefäßerkrankungen 

Altersveränderungen 

Die mit zunehmendem Alter auftretenden arterioskle­
rotischen Veränderungen sind wesentlich weniger aus­
geprägt als im großen Kreislauf. 
• An den elastischen Gefäßabschnitten kommt es zu 
einer mäßigen Ektasie, die Compliance nimmt ab46, 

atheromatöse Ablagerungen sind nur gering und in­
konstant entwickelt33• 

• In den muskulären Gefäßästen wird eine Intimaji­
brose, in den Oberlappen stärker als in den Unterlap­
pen, gefunden, während die Mediadicke sich nicht 
wesentlich ändert53•62• 

Entzündliche Gefäßerkrankungen 

Im Gegensatz zum großen Kreislauf sind primäre ar­
teriitische Prozesse in den Pulmonalarterien selten. Sie 
werden zum Formenkreis der immunologischen Er­
krankungen gerechnet (lmmunvaskulitiden t> S.800, 
Abb. 11.28 a) und treten häufiger gemeinsam mit 
gleichartigen Erkrankungen der Gefäße des großen 
Kreislaufes auf. Im Lungengewebe entwickeln sich 
granulomatöse und nekrotisierende Prozesse. 

Gefäßveränderungen bei pulmonaler Hypertonie 

Durch die Erhöhung der normal niedrigen Drücke im 
Lungenkreislauf kommt es zu charakteristischen Ge­
fäßveränderungen an den Pulmonalarterien und Arte­
riolen, die denen des großen Kreislaufes weitgehend 
ähneln 1,2,5, 7, 9,28,39,61. 

Pulmonalarterienhauptstämme 
Hier liegt fetal ein aortenähnlicher muskuloelastischer 
Bautyp vor; dieser bleibt nur bei Herzfehlern erhalten, 
die von Geburt an mit einem erhöhten Blutdruck ein­
hergehen. In allen anderen Fällen ist der nach 
'h-1 Jahr eingetretene involutive Wandumbau mit 
kurzen, unterbrochenen und dünnen elastischen La­
mellen ("adulter Typ") bei eintretender pulmonaler 
Hypertonie nicht reversibel32• Es kommt hier haupt­
sächlich zur Bildung von Atheromen und zur Media­
jibrose. 
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Abb.11.28a-d. Lungengefäßerkrankungen: a Generalisierte 
Immunvaskulitis mit interstitieller Fibrose und Pneumonie (Sek· 
tionsfall, 38jähr. Frau). H. E. 100fach. b Hochgradige Arteriolo­
sklerose bei pulmonaler Hypertonie. E.vG. 490fach. c Sog. ple­
xi forme Läsion bei hochgradiger pulmonaler Hypertonie eines 

Elastische Pulmonalarterienäste 
Sie entwickeln hauptsächlich atheromatöse Polsterbil­
dungen, die jedoch kaum je zu Ulzerationen oder Ver­
kalkung kommen. In der Media werden eine Hyper­
trophie der glatten Muskelfasern und vermehrte Einla­
gerung metachromatischer saurer Mukopolysacchari­
de beobachtet. Die Entwicklung dissezierender Aneu­
rysmen ist extrem seIten. 

Arterien vom muskulären Bautyp von 100-1000 Jlm 
Weite 
An diesen Gefäßen, die auch den Ort der Hauptwi­
derstandszone bilden, werden die Hauptveränderun­
gen gefunden. Diese können in verschiedene Schwere­
grade eingeteilt werden, die auch z. B. für die operati­
ve Therapie angeborener Herzfehler und deren Pro­
gnose praktische Bedeutung haben28 ; die Grade 4-6 
werden aHerdings meist zu einem Schweregrad zu­
sammengefaßt61 : 

Falles von durch Thromboembolie komplizierter Mitralstenose. 
E.vG. 130fach. d Großer verschlossener, nur minimal rekanali­
sierter Pulmonalarterienast in hilusnaher Silikoseschwiele. 
E.vG.30fach 

• Grad 1 = Mediahypertrophie; sie kann auf über 25% 
der Gesamtweite zunehmen, doch steht die muskuläre 
Hypertrophie nicht in direkter Korrelation zum Arte­
riendruck, 
• Grad 2 = 1 + zelluläre Intimaprolijeration (subinti­
male Längsmuskularisation), die aus exzentrischer 
oder konzentrischer subintimaler Wucherung relativ 
plumper längsgesteHter ZeHen besteht, die nach elek­
tronenmikroskopischen Untersuchungen von der 
glatten Muskulatur bzw. vasoformativen Reservezel­
len 57 abzuleiten sind und Pinozytosevesikel, Myofi­
briHen und "dense bodies" im Zytoplasma aufweisen; 
zwischen ihnen entwickeln sich Kollagenfasern und 
gelegentlich elastische Fasern; auch in Organisation 
stehende Thromben werden nicht selten gefunden; es 
kann zu starken Lichtungseinengungen kommen, 
• Grad 3 = 2 + Intimajibrose, die das übliche histolo­
gische Bild bietet (Abb. 11.28 b), 
• Grade 4-6 = 3 + dilatative Läsionen und/oder jibri-



noide Nekrosen bzw. nekrotisierende Arteriitis. Als dila­
tative Läsionen kommen in den kleinen muskulären 
Arterien v.a. bei primär-pulmonaler Hypertonie die 
sog. plexiformen Läsionen 5o als aneurysmatische Aus­
buchtungen mit dünner Wand aus einschichtiger Ela­
stika und spärlicher Muskulatur vor, die häufig mit or­
ganisierten Thromben angefül1t sind (Abb.11.28c); 
die venenartigen Zweige gehen proximal von Ver­
schlüssen als kol1aterale Kanälchen von der muskulä­
ren Arterie ab, sie ähneln den angiomatoiden Läsio­
nen, die besonders bei Ventrikelseptumdefekten vor­
kommen sol1en und aus Gruppen dilatierter dünn­
wandiger Gefäße bestehen, die von einer gemeinsa­
men elastischen Lamel1e umschlossen sein können. 
Fibrinoide Nekrosen und nekrotisierende Arteriitis tre­
ten wie im großen Kreislauf v. a. bei sehr hohen Drük­
ken und besonders nach schnel1en Druckanstiegen 
auf; sie werden experimentel1 an Ratten nach Gabe 
von Crotalaria spectabilis gefunden30 ; mit der Nekro­
se kann es zur Proliferation vasoformativer Reserve­
ze1\en kommen, die möglicherweise bei der Bildung 
der plexiformen und angiomatoiden Läsionen eine 
Ro1\e spielen. 

Arteriolen 
Diese Gefäße, die keine echte Media haben, können 
bei pulmonaler Hypertonie durch Hypertrophie und 
Hyperplasie der Muskelfasern eine durchgängige regel­
rechte muskuläre Media zwischen einer inneren und 
äußeren elastischen Lame1\e entwickeln und dann 
sehr ähnliche Wandschäden wie die muskulären Arte­
rien erleiden (Abb. 11.28 b). 

Pulmonale Hypertonie 

Primäre pulmonale Hypertonie 

Im Gegensatz zum großen Kreislauf, in dem etwa 
60-70% der Hypertoniefälle ätiologisch ungeklärt 
sind, handelt es sich im Lungenkreislauf nahezu 
immer um sekundäre Hypertonien. Primäre (essen­
tielle) pulmonale Hypertonien (auch primäre Pul­
monalsklerose, M. Ayerza) sind sehr selten. 

Von diesen wiederum scheinen einige medikamen­
tös ausgelöst zu sein, wie z. B. die durch Appetitzügler 
(Aminorex) hervorgerufene Erkrankungswelle gezeigt 
hat25,35,41,44. Im Tierversuch wurden Alkaloide wie Mo­
nokrotalin und Fulvin als wirksam nachgewiesen2• 

Morphologisch ergeben sich die gleichen Gefäß­
wandveränderungen wie bei der sekundären pulmo­
nalen Hypertonie. 
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Sekundäre pulmonale Hypertonien 

Definition 

Die sekundären pulmonalen Hypertonien beruhen 
auf krankhaften Veränderungen der Lungen oder 
ihrer Gefäße, auf Kreislaufstörungen mit erhöhten 
Blutvolumina oder auf Störungen des Blutabstromes 
aus den Lungen. 

Sie sind also erworben, wobei die vom Zeitpunkt 
der Geburt an bestehenden Fälle bei Herzfehlern und 
bei Höhenbewohnern insofern eine gewisse Ausnah­
me bilden, als bei ihnen die physiologischen postpar­
talen involutiven Pulmonalgefäßveränderungen nicht 
erst eintreten, sondern der fetale Status im wesentli­
chen beibehalten wird (I> S.773). 

Pathogenetische Klassifikation 
Ganz genere1\ kann man unterscheiden: 
• Störungen des Blutzuflusses zum Kapillarsystem 
(präkapilläre Formen), 
• des Blutstromes durch die Kapillaren (kapilläre 
Formen) und 
• des Blutabstromes aus den Kapi1\aren (postkapilläre 
Formen). 

Präkapilläre und kapilläre Formen 
Die Vorgänge, die bei den verschiedenen Lungen­
und Lungengefäßerkrankungen zur sekundären pul­
monalen Hypertonie führen, sind im einzelnen bei 
den jeweiligen Erkrankungen angeführt. Hier sei des­
halb nur noch ein kurzer zusammenfassender Über­
blick über die unterschiedlichen ätiologischen Fakto­
ren gegeben 7 : 

• Restriktive Perfusionsstörungen kommen durch Re­
duktion des Lungengefäßbettes (Operationen, Lungen­
fibrosen, manche Emphysemformen oder narbige 
Parenchymerkrankungen) zustande. 
• Obstruktive Perfusionsstörungen werden in erster Li­
nie durch Lungenembolien oder entzündliche Gefäß­
erkrankungen, gelegentlich auch durch Verschluß 
größerer Gefäßstämme infolge übergreifender Ver­
narbung hervorgerufen (Abb. 11.28 d). 
• Hypervolämische Perfusionsstörungen (" Volumen­
hochdruck") kommen v. a. bei Herzfehlern mit Links­
Rechts-Shunt, bei Aneurysmen oder der sog. Aortali­
sation des Lungenkreislaufes im Zuge entzündlicher 
Lungen- und Pleuraerkrankungen vor. 
• Kongestive Perfusionsstörungen sind postkapilläre 
Stauungszustände ("passive pulmonale Hypertonie''), 
z. B. bei Mitralstenose, chronischer Linksherzinsuf­
fizienz oder obstruktiven Venenerkrankungen (I> 
S.776). 
• Ventilatorisch ausgelöste Perfusionsstörungen sind in 
ihrer Bedeutung z. T. noch umstritten, jedenfalls in 
dem Maße, als sie regulativ-reflektorisch ausgelöst 
werden und somit der direkten morphologischen 
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Beurteilung entzogen sind. Als Ursache wird eine al­
veoläre Hypoxie angesehen, die zu einer Vasokonstrik­
tion in der Endstrombahn führt 17,18,68. Die Hypoxie 
kann global durch einen verminderten Sauerstoffge­
halt der Atemluft bedingt sein ("physiologische pul­
monale Hypertonie" der Andenbewohner31, durch 
Störungen des neuralen Atemantriebes, z. B. Pick­
wiek-Syndrom) ausgelöst sein, am häufigsten wird sie 
aber durch ventilatorische Verteilungs störungen oder 
globale alveoläre Hypoventilation bei den verschie­
densten Lungenerkrankungen mit obstruktiven, aber 
auch restriktiven Ventilationsstörungen hervorgeru­
fen. Besonders in der letzten Gruppe stellt der Befund 
sekundär-posthypertonischer Schäden an den Lun­
gengefäßen und eines chronischen Cor pulmonale 
(kardiorespiratorische Insuffizienz) den deutlichsten 
morphologischen Hinweis auf das Vorliegen wesentli­
cher Störungen der respiratorischen Funktion dar. 

Venöse (postkapilläre) pulmonale Hypertonie 

• Sog. kongestive pulmonale Hypertonie: Die wich­
tigste und häufigste Erkrankung, die zu dieser 
Form der pulmonalen Hypertonie führt, ist die 
chronische Lungenstauung bei MitraIstenose (I> 
S.768), bei chronischer Linksherzinsuffizienz infolge 
Herzinfarkt, postmyokarditisch oder bei dekompen­
sierter Hypertonie, seltener bei Aortenvitien, die 
durch Hypertrophie des linksventrikulären Myo­
kard länger kompensiert bleiben. 

Hierbei wird durch die Erhöhung der Drücke im 
linken Vorhof das gesamte Druckniveau im Lungen­
kreislauf angehoben. 
• Venöse Verschlußkrankheit: Bei diesen relativ selte­
nen Erkrankungen (" veno-occ/usive disease'') ist die 
linksventrikuläre Funktion nicht gestört, der Druck 
im linken Vorhof nicht erhöht. Es erkranken vorwie­
gend Kinder und junge Erwachsene, Männer und 
Frauen gleichermaßen. 

Ursächlich wird eine zur Lichtungsobliteration füh­
rende Erkrankung der Pulmonalvenen gefunden59,63. 

Klinisch besteht eine postkapilläre pulmonale Hy­
pertonie, röntgenologisch ergibt sich das Bild eines 
Lungenödems oder einer Stauungslunge. Die Diagno­
sesicherung ist oft nur durch eine Lungenbiopsie zu er­
reichen. 

Die Lunge kann morphologisch eine braune Indura­
tion aufweisen. Vor allem die kleinen Pulmonalvenen 
sind partiell oder total verschlossen, die zuführenden 
Venolen stark erweitert. Die großen Venenstämme 
sind gewöhnlich frei. Man findet Obliteration durch 
leicht basophiles Bindegewebe mit einzelnen elasti­
schen Fasern, teils durch Bindegewebszüge gekam­
merte Gefäßlichtungen, oft auch in Organisation ste­
hende Thromben. An den Pulmonalarterien werden 
sekundär-hypertonische Schäden beobachtet, auch 
die schwerste Form der fibrinoiden Nekrose. 

Die Äiiologie ist unklar, infektiöse Prozesse könnten 
eine Rolle spielen2•9 ; am ehesten ist ein polyätiologisch 
bedingtes Syndrom anzunehmen. 

Die Prognose ist schlecht. 

Cor pulmonale 

Chronisches Cor pulmonale 

Diese Herzerkrankung ist die Anpassungsform des 
rechten Herzens an eine pulmonale Hypertonie. 

Sie ist definiert als "eine Rechtsherzhypertrophie, 
hervorgerufen durch eine Erkrankung der Lungen 
einschließlich ihrer Gefäße"24,38 bzw. "als Folge von 
Erkrankungen, welche die Funktion und/oder Struk­
tur der Lungen stören, mit Ausnahme derjenigen Stö­
rungen, die durch primäre Erkrankung des linken 
Herzens oder durch Herzfehler hervorgerufen wer­
den"67. 

Die Ä'tiologie des chronischen Cor pulmonale ist 
identisch mit der der pulmonalen Hypertonie 
(I> S.775). Eine exakte Diagnose verlangt eine ge­
trennte Wägung der Muskelmassen der linken und rech­
ten Herzkammer, wobei sich die getrennte Wägung 
der jeweils freien muskulären Anteile der linken und 
rechten Herzkammer sowie des Septums als beson­
ders praktikabel erwiesen hat22• 

Akutes Cor pulmonale 
Diese klinisch definierte Krankheit ist morphologisch 
lediglich durch eine akute starke Dilatation der rechten 
Herzkammer. öfter mit Abblassung und mikroskopi­
schem Nachweis frischer Muskelfaseruntergänge, ge­
kennzeichnet. 

Das subakute Cor pulmonale zeigt in erster Linie 
ebenfalls eine Dilatation, mikroskopisch z. T. nicht 
mehr frische Muskelfaserschäden und beginnende Hy­
pertrophie; es wird am ehesten bei protrahierter Lun­
gen embolie gefunden. 

Literatur 

1.-10. Weiterführende Literatur ([> S.703) 
11. Backmann R (1961) Blutgehalt und Blutverteilung in den Lungen 

gesunder und kranker Menschen. Beitr path Anat 125: 222 
*12. Backmann R (1969) Blutvolumen, Gefäßbett und Blutverteilung 

in der Lunge. VEB Fischer, Jena 
13. Backmann R, Hartung W (1970) Differentiating measurements of 

blood volumes in isolated human lungs. Progr Resp Res 5: 327 
14. Bates DV, Varis CJ, Donevan RE, Christie RV (1960) Variation in 

the pulmonary blood volume and membrane diffusion compo­
nent in health and disease. J din Invest 39: 1401 

15. Blessing MH, Hora BJ (1968) Glomera in der Lunge des Men­
schen. Z Zellforsch 87: 562 

*16. B1ümcke S (1968) Morphologische Grundlagen der Lungenin­
nervation. Beitr Klin Tuberk 138: 229 



*17. Euler USv (1951) Physiologie des Lungenkreislaufes. Verh Dtsch 
Ges Kreislauf-Forsch 17: 8 

18. Euler USv, Liljestrand G (1946) Observations on the pulmonary 
arterial pressure in the cat. Acta physiol scand 12: 301 

*19. Fishman AP (1972) Pulmonary edema. The water-exchanging 
function ofthe lung. Circulation 46: 390 

*20. Florange W (1960) Anatomie und Pathologie der Arteria bron­
chialis. Erg allg Path 39: 152 

21. Forssberg SA (1964) Pulmonary blood volume in man. A study 
using the double indicator technique in patients with cardiovas­
cular disease. Acta med scand 175 Suppl: 410 

22. Fulton RM, Hutchinson EC, Jones AM (1952) Ventricular weight 
in cardiac hypertrophy. Brit Heart J 14: 413 

23. Giese W (1957) Über die Strombahn der Lunge. In: Lunge und 
kleiner Kreislauf. Bad Oeynhausener Gespräche I: 45. Springer, 
Berlin Göttingen Heidelberg 

24. Goerttler K (1965) Die pathologische Anatomie des chronischen 
Cor pulmonale. Forum cardiol 8: 13 

25. Gurtner HP (1969) Ätiologie und Häufigkeit der primär vaskulä­
ren Formen des chronischen Cor pulmonale. Dtsch Med Wschr 
94: 850 

26. Hartung W (1979) Anatomie der Lunge. In: Handbuch der inne­
ren Medizin, 5. Aufl, Bd IV 12. Springer, Berlin Heidelberg New 
York 

27. Hartung W, Delfmann L (1960) Perfusionsversuche an Leichen­
lungen. Beitr K1in Tuberk 123: 41 

*28. Heath D, Edwards JE (1958) The pathology of hypertensive pul­
monary vascular disease. A description of six grades of structural 
changes in the pulmonary arteries with special reference to con­
genital cardiac septal defects. Circulation 18: 533 

29. Heath D, Moosavi H, Smith P (1973) Ultrastructure of high alti­
tude pulmonary oedema. Thorax 28: 694 

30. Heath D, Smith P (1978) The electron microscopy of "fibrinoid 
necrosis" in pulmonary arteries. Thorax 33: 579 

31. Heath D, Williams DR (1977) Man at high altitude: The patho­
physiology of acclimatization and adaption. Churchill Living­
stone, Edinburgh 

32. Heath D, Wood EH, DuShane JW, Edwards JE (1959) The struc­
ture of the pulmonary trunk at different ages and in cases of pul­
monary hypertension and pulmonary stenosis. J Path Bact 77: 
443 

33. Heath D, Wood EH, DuShane JW, Edwards JE (1960) The rela­
tion of age and blood pressure to atheroma in the pulmonary ar­
teries and thoracic aorta in congenital heart disease. Lab Invest 
9: 259 

34. Hurley JW (1978) Current views on the mechanism ofpulmonary 
oedema. J Path 125: 59 

35. Jornod J, Widgren S, Fischer G (1970) Etude anatomo-c1inique 
d'un cas d'hypertension arterielle pulmonaire chez une jeune 
fernrne. Schweiz Med Wschr 100: 151 

36. Junghanns W (1958) Die Endstrombahn der Lunge im postmor­
talen Angiogramm. Virchows Arch path Anat 331: 263 

37. Katz S, Aberman A, Frand UI, Stein IM, Fulop M (1972) Heroin 
pulmonary oedema. Evidence for increased capillary permeabili­
ty. Am Rev resp Dis 106: 472 

*38. Kirch E (1955) Die pathologische Anatomie des Cor pulmonale. 
Verh Dtsch Ges Kreislauf-Forsch 21: 163 

*39. Könn G (1958) Die pathologische Morphologie der Lungenge­
fäßerkrankungen und ihre Beziehungen zur chronischen pulmo­
nalen Hypertonie. Erg Tuberk u Lungenforsch 14: 101 

40. Könn G, Schejbal V (1974) Pathologie der Lungenarterienembo­
lie. Med Klinik 69: 167 

41. KönnG, SchejbalV, HartungW (1977) Zur Pathogenese der 
chronischen präkapillären pulmonalen Hypertonie vom Stand­
punkt des Morphologen. Atemwegs u Lungenkrh 3: 82 

Literatur 777 

42. Krahl VE (1962) The glomus pulmonale: lts location and micro­
scopic anatomy. In: CIBA Foundation symposion on pulmonary 
structure and function. Churchill, London 

43. LauwerynsJM, BaestJH (1977) Alveolar c1earance and the role 
of the pulmonary Iymphatics. Am Rev resp Dis 115: 625 

44. Loogen F (Berichterstatter) Primäre pulmonale Hypertonie. Be­
richt der Kommission der Deutschen Gesellschaft für Kreislauf­
forschung. 38. Jahrestagung, Bad Nauheim 1972 

*45. Meessen H (1960) Pathomorphologie der Diffusion und Perfusi­
on. Verh Dtsch Ges Path 44: 98 

46. MeyerWW, SimonE (1959) Die phasenartige Abwandlung der 
Pulmonalis-Volumendehnbarkeit im Verlauf des Lebens und 
ihre Bedeutung für das Verständnis einiger krankhafter Arterien­
veränderungen. Verh Dtsch Ges Path 43: 190 

47. Morrell MT, Dunnill MS (1968) The postmortem incidence of 
pulmonary embolism in a hospital population. Brit J Surg 55: 
347 

48. Müller K-M (1981) Bronchialarterien bei Lungenembolie und 
Lungeninfarkt. Pathologische Anatomie. Atemwegs u Lun­
genkrh 7: 89 

49. Müller K-M, Bordt J (1980) Der Bronchialarterienkreislauf unter 
krankhaften Verhältnissen. Prax Pneumol 34: 324 

50. Naeye RL, Vennart GP (1960) The structure and significance of 
pulmonary plexiform lesion. Am J Path 36: 593 

51. Piiper J (1957) Verhalten des Strömungswiderstandes und der 
Blutfüllung am isolierten Lungenlappen des Hundes. Pflügers 
Arch Physiol 264: 596 

52. Pratt PC (1965) The reaction of the human lung to enriched oxy­
gen atmosphere. Ann N Y Acad Sci 121: 809 

53. Semmens M (1970) The pulmonary artery in the normal aged 
lung. Brit J Dis Chest 64: 65 

*54. Sevitt S (1962) Fat emholism. Butterworths, London 
55. Sjöstrand T (1953) Volume and distribution of blood and their 

significance in regulating circulation. Physiol Rev 33: 202 
*56. Staub NC (1974) Pulmonary edema. Physiol Rev 54: 678 

57. Stein AA, MauroJ, Thibodeau L, A1ley R (1969) The histogenesis 
of cardiac myxomas: Relation to other proliferative diseases of 
subendothelial vasoform reserve cells. In: Pathology Annual: 
293 

58. Talbot S, Wakley EJ, Ryrie D, Langman MJS (1970) ABO blood­
groups and venous thrombo-embolic disease. Lancet I: 1257 

59. Thadani U, Burrow C, Whitaker W, Heath D (1975) Pulmonary 
veno-occlusive disease. Quart J Med 44: 133 

60. Vessey MP, Doll R (1969) Investigation of relation between use 
of oral contraceptives and thrombo-embolic disease. Brit med J 
2:651 

61. Wagenvoort CA (1973) Hypertensive pulmonary vascular disease 
complicating congenital he art disease: A review. Cardiac Clin 5: 
43 

62. Wagenvoort CA, Wagenvoort N (1965) Age changes in muscular 
pulmonary arteries. Arch Path 79: 524 

63. Wagenvoort CA, Wagenvoort N (1974) The pathology of veno­
occlusive disease. Virchows Arch Path 364: 69 

64. Wearn JT, Ernstene AC, Bromer A W, Barr JS, German WJ, 
Zschiesche U (1934) The normal behavior of the pulmonary 
blood vessels with observation on the intermittance of the flow of 
blood in the arterioies and capillaries. Am J Physiol 109: 236 

*65. Weibel ER (1963) Morphometry of the human lung. Springer, 
Berlin Göttingen Heidelberg 

*66. Weibel ER (1973) Morphological basis of alveolar-capillary gas 
exchange. Physiol Rev 53: 419 

67. WHO (1961) Chronic cor pulmonale: Report of an expert com­
mittee. Techn Rep Ser No 213 

*68. Widimsky J, Daum S, Herzog H (eds, 1970) Pulmonary circula­
tion. Progr Resp Res 5 



778 Lunge 

Stoffwechselstörungen 

Die hohen Stoffwechselleistungen der Lunge werden 
erst allmählich bekannt. Ihre Störungen sind morpho­
logisch v. a. an einer Ablagenmg und Speicherung von 
Metaboliten erkennbar. Diese können im Alveolar­
raum, Interstitium oder lymphoretikulären Gewebe er­
folgen und zu bestimmten, im einzelnen sehr verschie­
denartigen Krankheitsbildern führen2,5, 7,9, 15. 

Proteinablagerungen 

Lungenamyloidose 

Sie tritt selten auf und kommt in unterschiedlichen 
Formen vor 2,4,7. Die DarsteIlbarkeit des Amyloides 
(amorphe eosinophile Anfärbung, Metachromasie, 
positive Kongorotanfärbbarkeit und Doppelbre­
chung) ist bei allen Formen gleich. In allen Fällen 
kommen RiesenzelIreaktionen und die Neigung zur 
Verkalkung und Verknöcherung vor. Die Ablagerung 
ist irreversibel und zumeist langsam progredient. 

Folgende Formen werden unterschieden: 
• Die tracheobronchiale Amyloidose besteht teils aus 
herdförmigen, teils mehr diffusen Amyloidablagerun­
gen in der Wand der Trachea und Bronchien, die be­
sonders in den kleinen Bronchien zu Stenosen führen 
können. 
• Die noduläre Amyloidose kommt in Form solitärer 
oder multipler, makroskopisch homogener, wachs ar­
tig-grauweißlicher Herde vor, wobei die solitären, bis 
8 cm großen Herde als sog. tumorförmiges Amyloid 
Lungentumoren vortäuschen können. Randlich findet 
man öfter vermehrt Plasmazellen und Lymphozyten. 
Ähnliche Herde kommen auch im Kehlkopf 
([> S.722) vor. Betroffen sind v. a. ältere Menschen. 
Auch diese Form ist wie die vorgenannte auf die Lun­
ge begrenzt, d. h. nicht Teil einer systemischen Amy­
loidose. Die Prognose ist günstig. 
• Die diffuse alveolar-septale Amyloidose entwickelt 
sich dagegen häufig im Rahmen einer generalisierten 
systemischen Amyloidose, bei Myelom oder sehr selten 
bei sekundärer Amyloidose. Die Lungen werden durch 
die Ablagerungen schwer mit gummischwammähnli­
cher Schnittfläche, mikroskopisch sieht man die Abla­
gerungen im Alveolargerüst und an den Gefäßen. Es 
kommt zu schweren Diffusionsstörungen mit sehr 
schlechter Prognose18,22. 

Corpora amylacea 

Sie werden meist als Zufallsbefund bei Obduktionen 
v. a. älterer Menschen gefunden. Es handelt sich um 
rundliche, zellfreie, eosinophile Körperchen, die in 

den Alveolen liegen. Sie haben einen kleinen zentra­
len Kern aus Kohle oder doppelbrechendem Material 
und sind konzentrisch geschichtet. Chemisch enthalten 
sie vorwiegend Glykoprotein, elektronenmikrosko­
pisch können feine Fibrillen nachgewiesen werden. 
Die A'tiologie ist ungewiß; am ehesten wird eine Ent­
stehung aus Lungenödem angenommen. 

Alveolarproteinose 

Diese seltene Erkrankung ist dadurch gekennzeich­
net, daß die Alveolen durch ein amorphes eosinophiles 
Material angefüllt werden, das eine kräftig positive 
PAS-Reaktion gibt und reichlich Lipide enthält; eine 
nennenswerte interstitielle entzündliche Infiltration 
besteht nicht19• Dieses Material kann im Sputum er­
scheinen, meist ist aber eine Lungenbiopsie zur Dia­
gnose erforderlich (Abb. 11.29 a). Die fleckförmigen, 
meist symmetrisch in den beiderseitigen mittleren 
Lungenabschnitten entwickelten Herde konfluieren, 
so daß die Lungen schwer und von grauen,festen Her­
den durchsetzt werden. 

Es kommt zu Lungeninsujjizienz. Nur bei etwa lIJ 
der Patienten wird eine spontane Rückbildung beob­
achtet. In neuerer Zeit wird die Lungenlavage thera­
peutisch eingesetzt. 

Zur Aiiologie ist der Befund von Bedeutung, daß 
elektronenmikroskopisch typische Lamellenkörperchen 
nachgewiesen werden können13, daß das Material 
also zum größeren Teil aus Surfaktantsubstanz be­
steht. Der Prozeß, der anscheinend mit einer vermehr­
ten Alveolarepithelproliferation und Makrophagenre­
aktion auf im Überschuß gebildete Surfaktantsub­
stanz beginnt, stellt anscheinend eine unspezijische 
Reaktion auf verschiedene toxische Einwirkungen dar, 
wobei auch Beziehungen zur sog. desquarnativen Re­
aktion bei interstitieller Pneumonie ([> S. 796) und zur 
endogenen Cholesterinpneumonie ([> S. 781) beste­
hen2,19. So wurden experimentell entsprechende Ver­
änderungen durch die Einwirkung verschiedener 
Stäube bei Ratten hervorgerufen12, doch kommen 
auch spontane Entwicklungen, z. B. bei Kontrolltieren 
in Langzeitversuchen, vor 21 • Auch bei den menschli­
chen idiopathischen Fällen sollte nach einem exoge­
nen Schädigungsfaktor gesucht werden. 

Verkalkungen 

Dystrophische Verkalkung 

Kalkablagerungen in den Lungen entsprechen vor­
wiegend dem dystroph ischen Typ, wobei nekrotisieren-



Abb.11.29a-f. Lunge, Stoffwechseistörungen: a A1veolarpro­
teinose, Ausfüllung der Alveolarräume durch praktisch zeIlfrei­
es lipo-proteinöses Material, freie Alveolarsepten. PAS, 
150fach. b Speicherkrankheit unter dem Bild einer Lungenfibro­
se (offene Lungenbiopsie bei einem 43jähr. Mann, der 3 Jahre 
später an kardio-respiratorischer Insuffizienz starb, die Art des 

Verkalkungen 779 

gespeicherten Materials blieb unbekannt). H. E., 200fach. 
c "Idiopathische" Cholesterinose der Lungen (Sammlung Gie­
se). d Cholesteringranulomatose (offene Lungenbiopsie). H. E., 
180fach. e Gerüstkalzinose bei einem Fall von Dauerdialyse. 
H. E., 150fach. f Ausgedehnte, ätiologisch ungeklärte Lungen­
verknöcherung. E.vG., 33fach 
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de Prozesse als Kalkfänger dienen. Das beste Beispiel 
dafür ist die Tuberkulose (I> S.812), in der ältere Kä­
seherde Kalk einlagern, schließlich sogar verknöchern 
können. 

Eine noduläre Form der Verkalkung wurde auch 
als Folge der Varizellenpneumonie beschrieben, bei 
der oft erst nach Jahren vereinzelte, bis 2 mm große, 
fibrös abgekapselte verkalkte Herde mit zentraler Ab­
lagerung amorpher, eosinophiler Massen auftreten 
können2,9; eine ischämische Nekrose soll die Grund­
lage für die Entwicklung dieser Herde sein17• 

Metastatische Lungenkalzinose 

Sie beruht auf einer vorübergehenden oder dauern­
den Erhöhung des Kalkspiegels (Hyperkalzämie bei 
Hyperparathyreoidismus, Nephropathien, besonders 
mit längerer Dialysebehandlung (Abb. 11.29 e), bei 
destruierenden Knochenprozessen oder Vitamin­
D-Intoxikation2,7,16. Lungen, Magenschleimhaut, Nie­
ren, Herzmuskel und Haut sind die Hauptablage­
rungsorte des überschüssigen Kalziums, das nicht 
ausgeschieden wird. 

Makroskopisch besteht eine meist in beiden Lungen 
etwa symmetrisch angeordnete diffuse Kalkablage­
rung im Lungengerüst, die dem Gewebe eine grau­
weißliche, netzförmige, bimsstein ähnliche Struktur 
verleiht. 

Mikroskopisch beginnt die Ablagerung in granulärer 
Form an den Basalmembranen der Kapillaren, Venen 
und Venolen und der Bronchialschleimhaut sowie an 
den elastischen Fasern der Alveolarwände, wodurch 
es allmählich zur Verdickung und Erstarrung der Al­
veolarwände und Verfestigung des Lungengewebes 
kommt. Der Nachweis der Kalkablagerung ist mit der 
Versilberungsmethode nach Kossa zu führen. 

Pulmonale Mikrolithiasis 

Bei dieser seltenen Erkrankung2, 7,9,11,20, die - oft 
schon in der Kindheit beginnend - gewöhnlich zufäl­
lig röntgenologisch entdeckt wird, kommt es zu massi­
ven symmetrischen intraalveolären Ablagerungen von 
0,1-0,3 mm großen, verkalkten Lungensteinchen. Die 
Alveolarsepten bleiben dabei unauffällig. Die Lungen 
werden hart und schwer, die Schnittfläche sandpapier­
artig. Die Körnchen lassen sich von der Schnittfläche 
abstreifen. 

Es kommt zur kardiorespiratorischen Insuffizienz, 
doch tritt der Tod oft erst im Alter von 50-60 Jahren 
ein. 

Die ;Üiologie ist unklar, ein familiärer genetischer 
Faktor scheint eine Rolle zu spielen7• Eine Beziehung 
zur Entstehung der Corpora amylacea ist zu diskutie­
ren, zumal der (sekundären) Verkalkung zunächst die 
Bildung konzentrisch geschichteter basophiler Kügel­
chen vorausgeht. Allgemeine Störungen des Kalk­
stoffwechsels bestehen nicht. 

Lungenverknöcherung 

Hierbei bilden sich unregelmäßige Verknöcherungs­
herde bis zu 2 mm Größe in den Alveolarräumen 
(Abb.11.29f). Betroffen sind nahezu ausschließlich 
Patienten mit Mitralstenose2,9,14. Man nimmt an, daß 
es sich um die Folgen einer Organisation inveterierten 
Ödems oder auch fibrinöser Exsudate bei rheumati­
scher Pneumonie handelt. Eine Beziehung zur Mikro­
lithiasis scheint nicht vorzuliegen 14. 

Lungenverfettungen 

Exogene und endogene Fettspeicherung 

In den Lungen werden fast regelmäßig gelegentlich 
fettbeladene Alveolarzellen mit schaumigem Zyto­
plasma gefunden, bei denen es sich entweder um de­
squamierte Pneumozyten vom Typ 11, überwiegend 
aber um Makrophagen handelt, die Surfaktantmate­
rial, d. h. endogenes, aus dem Lungenstoffwechsel 
stammendes Lipidmaterial, oder aber exogen durch 
Inhalation oder Aspiration in die Lunge gelangte Fett­
stoffe phagozytiert haben2,5,7,9. Alle möglichen chroni­
schen Reizzustände können zur Pneumozytenreak­
tion mit vermehrter Surfaktantproduktion führen; 
hierzu gehört auch die sog. desquamative Reaktion, 
vermutlich auch die Alveolarproteinose (I> S.778). In 
anderen Fällen kommt es in belüftungsgestörten ob­
struierten Lungenarealen zu einer Surfaktantanhäu­
fung, die zu einer entsprechenden Reaktion (postste­
notische Schaumzellpneumonie, s. u.) führt. 

Ätiologisch ungeklärt ist noch die idiopathische 
Cholesterinpneumonie. 

Exogene Lipidpneumonie und Ölgranulome 

Ursache ist die Aufnahme mineralischer, pflanzlicher 
oder tierischer Öle. Hierbei können, im Gegensatz zu 
den endogenen Verfettungen,freie Öltropfen gefunden 
werden. Es kommt, je nach aufgenommener Menge, 
zu den als Lipidpneumonie bezeichneten, gelegentlich 
recht ausgedehnten entzündlichen Reaktionen mit 
Schaumzellherden, lymphoplasmazellulärer Infiltra­
tion und Riesenzellbildung. Die interstitielle Entzün­
dung führt zur Fibrose. in die auch die peripheren Ge­
fäße und Bronchiolen eingeschlossen werden4,5,7,9. 

Die stärksten Reaktionen treten auf mineralische 
Öle ein, während Fett tierischer oder pflanzlicher Her­
kunft emulgiert und hydrolysiert werden kann7• 

Bekannt sind die Paraffingranulome, die nach dem 
Einbruch von Öl plomben im Lungengewebe und in 
der Pleura zur Entwicklung kommen, aber auch Lun­
genschäden nach Bronchographien mit ölhaltigem 
Kontrastmittel (Jodipin) oder Inhalation ölhaltiger Na­
sentropfen. 



Poststenotische (obstruktive) Schaumzellpneumonie 

Diese Form der Lungenverfettung tritt am häufig­
sten auf; sie gehört zu den typischen Komplikatio­
nen zentral entwickelter Bronchialtumoren, die zu 
Bronchusstenosen führen. Quelle der Fettstoffe 
dürfte in erster Linie retiniertes Surfaktantmaterial 
sein. 

Makroskopisch ist der stenosierte Abschnitt verfe­
stigt und zeigt eine gelbliche Schnittfläche. 

Mikroskopisch sind die Alveolarräume mit Schaum­
zellen angefüllt; oft besteht gleichzeitig eine akute 
Schleimstauung und Ektasie der kleinen Bronchien 
und Bronchiolen. Der Grad begleitender entzündli­
cher Reaktionen wechselt. Einschmelzungen sind Fol­
ge sekundärer bakterieller Infektion. 

Idiopathische Cholesterinpneumonie 

Im morphologischen Bild ähnelt sie der poststenoti­
schen Schaumzellpneumonie, doch ist eine Obstruk­
tion von Bronchien nicht nachweisbar, auch besteht 
kaum je eine begleitende Bronchiektasie5,7.9. 

Makroskopisch ist der Befall öfter lobär, betroffen 
ist meist nur eine Seite. Es kommt zur Entwicklung ei­
ner schweren Lungenfibrose, in die auf der Schnittflä­
che zahlreiche, bis 5 mm große, goldgelbe Herde ein­
geschlossen sind (Abb. 11.29 cu. d). 

Diese entsprechen den mikroskopisch nachweisba­
ren dichten Schaumzellherden, die zunächst intraa/­
veolär liegen, sich später aber auch auf das Intersti­
tium ausbreiten bzw. in die Fibrose aufgenommen 
werden. Die abgelagerte Fettsubstanz ist sudanophil, 
doppelbrechend und gibt positive Reaktion auf Chole­
sterin und Cholesterinester. Man findet Riesenzellen 
vom Touton- Typ, aber auch Fremdkörperriesenzellen 
um gelegentlich auftretende Cholesterinkristalle kom­
men vor. Die anfängliche interstitielle lymphoplasma­
zelluläre Infiltration geht mit zunehmender Fibrose 
zurück, doch werden noch wechselnde, teils follikel ar­
tige Lymphozytenhaufen gefunden. 

Leukozytäre Infiltrate sind immer Folge bakterieller 
Superinfektion, die selten ausbleibt und in typischer 
Weise nahezu regelmäßig zu Abszedierungen führt 
("abszedierende Schaumzellpneumonie"). Die heute 
häufiger durchgeführte Operation kann durch derbe 
Pleuraverwachsungen stark erschwert sein. 

Lungenbeteiligung bei angeborenen 
Stoffwechselstörungen 

Die Lunge kann bei verschiedenen angeborenen 
Stoffwechselleiden betroffen sein (Abb.11.29b), in-
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dem pathologische Metabolite im Lungengewebe ab­
gelagert werden (Thesaurismosen). 
• Bei den Lipidosen (M. Gaucher, M. Niemann-Pick) 
ist die Lunge gewöhnlich beteiligt. 

Makroskopisch sind die Lungen blaß, luftarm und 
von gummiartiger Konsistenz. 

Mikroskopisch werden /ipidbeladene Makrophagen 
interstitiell und in den Alveolarräumen gefunden, die 
interstitiellen Depots liegen besonders subpleural, pe­
ribronchovasal und in interlobulären Septen. Die 
speichernden Makrophagen werden bis 90 11m groß, 
haben (bei üblicher Schnittbehandlung) schaumig­
vakuolisiertes Zytoplasma und lockere Kerne mit 
deutlicher Kernmembran, oft mehrere Nukleolen. 
Daneben kommen auch Touton-Riesenzellen mit mä­
ßig zahlreichen, vorwiegend zentral liegenden Kernen 
vor (Histochemie und Elektronenmikroskopie der ge­
speicherten Lipide9). Die Ablagerungen führen zu 
schweren DifJusionsstörungen. Eine Fibrose entwickelt 
sich erst spät. 
• Glykogen- und Polysaccharidspeicherung kommt bei 
dem Typ 2 der Gierke-Erkrankung vor. Die Speicher­
zellen liegen vorwiegend in den Alveolarlichtungen, 
doch finden sich in geringem Maße auch Speicherun­
gen im Bronchialknorpel, Bronchialepithel und in den 
Bronchialdrüsen 9• 

• Zystinspeicherung (Zystinose, M. Lignac-Fanconi) 
ist äußerst selten. Kristalline Ablagerungen kommen 
nur gelegentlich in den Lungen vor und können we­
gen ihrer Wasserlöslichkeit übersehen werden9• 
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Pneumonien 

Allgemeine Definition, Klassifikation 

Pneumonien sind entzündliche Erkrankungen des 
Lungengewebes, die durch die verschiedenartig­
sten, zur Entzündung führenden Reize ausgelöst 
werden. 

Die Lunge ist entzündlichen Schädigungen durch 
ihren Oberflächencharakter, d. h. den unmittelbaren 
Kontakt mit der Außenluft, und durch die konstante 
starke Durchblutung mit Passage des gesamten jewei­
ligen Herzzeitvolumens in besonderem Maße ausge­
setzt. Ihre gewebliche Zusammensetzung und Struk­
tur hat bestimmte Formen entzündlicher Reaktionen 
zur Folge, so daß unterschiedliche Schädigungen zu 
relativ gleichförmigen Folgen führen können. Diese 
können nach morphologischen Kriterien in zwei große 
Gruppen unterschieden werden: 

• Alveoläre Pneumonien sind durch starke exsuda­
tive Reaktionen mit Ausfüllung der Lufträume bei 
weitgehend fehlender oder nur relativ schwacher 
interstitieller entzündlicher Infiltration gekenn­
zeichnet. 
• Interstitielle Pneumonien (besonders im anglo­
amerikanischen Schrifttum auch als Pneumonitis 
geführt) spielen sich primär und vorwiegend im in­
terstitiellen Gewebe ab, können aber, zumal in be­
stimmten Phasen, auch mit alveolären Exsudatio­
nen und oft als "desquamativ" bezeichneten zellu­
lären Reaktionen einhergehen. 

Viele interstitielle Gerüsterkrankungen verlaufen 
chronisch und laufen schließlich in eine Gerüstfibrose 
(Wabenlunge, "honey comb lung") aus. Die Exsudate 
der alveolären Pneumonien werden in der Regel voll­
ständig mit restitutio ad integrum resorbiert; die ge­
störte "Lösung" der Exsudate führt zu deren Organi­
sation mit narbiger Verödung der Lufträume vom 
Typus der chronischen karnifizierenden Pneumonie. 

Eine einheitliche Klassifikation der Pneumonien ist 
derzeit noch nicht möglich. Die besonders von Heg­
glin 62 propagierte und klinisch weitgehend akzeptierte 
ätiologische Klassifikation läßt sich nicht lückenlos 
durchführen. Sie beruht v. a. auf einer subtilen bakte­
riologischen, virologischen und serologischen Dia­
gnostik und wird zugleich Basis für eine effektive 
Chemotherapie3, 14,34, 72, 104, 108. So bleiben auch heute 
noch pathogenetische (Infektionsweg, Zusammenhang 
mit anderweitigen begünstigenden Erkrankungen 
oder Therapien, "primäre" oder "sekundäre" Pneu­
monie) und morphologische Gesichtspunkte (Ausbrei­
tungsform) bedeutsam4,5,7,9,58,67,8o, zum al die bakterio-
logische Diagnostik einiger Zeit bedarf, die nicht ohne 
Therapie verstreichen kann. 

Tabelle 11.3. Einteilungsmöglichkeiten der Pneumonien. (Nach 
Giese') 

Lokalisation des entzündlichen 

Infiltrates bzw. Exsudates im 
Lungengewebe 

Alveoläre Pneumonie 

Interstitielle Pneumonie 

Ausbreitungsform in den Lungen Lobärpneumonie 
Herdpneumonie 
Peribronchiale Pneumonie 
Septale Pneumonie 

Ätiologie Infektionen 

Entstehungsweg 

Zeitlicher Ablauf 

Bakterien, Viren, 
Pilze, Protozoen 

Intoxikationen 
Urämische Pneumonie 
Lost-Pneumonie, Ze­
mentstaub, Chromat u. a. 

Aerogen 
Bronchogen 

Bronchopneumonie 
Aspirationspneumonie 

Hämatogen 
Lymphogen 

Akute Pneumonie 
Chronische Pneumonie 

Die Übertragung der ätiologischen Klassifikation 
in die pathologisch-anatomische Diagnostik ist kaum 
möglich, weil nur wenige Erreger zu morphologisch 
typischen Veränderungen führen und bakterielle 
Reinkulturen nur bei knapp 50% der Pneumonien aus 
dem Obduktionsgut zu gewinnen sind67 ; bakterielle 
Superinfektionen z. B. primär viraler Infektionen, 
durch Chemotherapie bedingte Erregerwechsel und 
Verunreinigungen wirken sich aus, auch kann das 
morphologische Substrat durch anderweitige Krank­
heiten erheblich beeinflußt werden. 

Bei den interstitiellen Pneumonien stößt eine ätiolo­
gische Klassifikation auf noch größere Schwierigkei­
ten. Etwa 40-50% bleiben ätiologisch ungeklärf2• Ihre 
Kenntnis wurde durch die häufigere Anwendung 
bi optischer Untersuchungsverfahren erheblich geför­
dert. 

Einen Überblick über die Einteilungsmöglichkeiten 
ergibt Tabelle 11.3. Nach StillelO8 sollte heute nach der 
klinischen Form, dem Erreger und etwaigen Grund­
krankheiten klassifiziert werden. Wichtig ist auch die 
Angabe geworden, ob die Pneumonie ambulant oder 
im Krankenhaus erworben wurde104• 

Wichtig ist schließlich der Nachweis, daß bei 
10-15% aller Pneumonien Phasen einer hämatoge­
nen Erregerausbreitung mit positiver Blutkultur 
vorkommen. Dies erklärt extrapulmonale Kompli­
kationen. 
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Tabelle 11.4. Erreger häufiger und seltener Pneumonien. (Nach Stille108) 

Pneumonien, häufige Fonnen Seltene Pneumonien, nonnale 
Abwehrlage 

Pneumonien durch seltene Erreger bei 
gestörter Abwehrlage 

Pneumokokken (lobär und lobulär) 
Staphylokokken 
Gramnegative Keime 

KlebsielIen 
Pseudomonas 

Viruspneumonien 
Ornithose 
Mykoplasmen 
Q-Fieber 

Anaerobier 
Legionellen 
Pilze 

A-Streptokokken 
Meningokokken 
Pasteurella multocida 
Tularämie 
Lungenpest 
Lungenmilzbr:.md 
Rotz 
Melioidose 

Hämophilus 
Aktinomyces 
Nokardiose 
Keuchhusten 

Escherichia coli 
Proteus species 
Enterobacter species 
Listerien (Neugeborene) 
B-Streptokokken (Neugeborene) 
Pneumocystis carinii 
Zytomegalie 

Echte Viruspneumonien (Influenza, Zoster, 
Varizellen, Adenovirus u.a.) 

Alveoläre Pneumonien 

Klassifikation 
Unter dem Bild der alveolären Pneumonien verläuft 
die Masse der bakteriellen und bakteriell superinfi­
zierten viralen Pneumonien, die nach den auslösen­
den Erregern eingeteilt werden (I> S.785). Der Aus­
breitung nach wird auch heute noch unterteilt in 
(Abb. I> 11.32): 
• Lobärpneumonien, bei denen größere Lungenab­
schnitte, z. B. Lappen, gleichmäßig befallen sind, und 
• Herdpneumonien (auch Lobulär- oder Bronchopneu­
monien), bei denen sich ungleichmäßig über die Lun­
ge ausgebreitete Herde entwickeln, die auch histolo­
gisch bei großer Ausdehnung und Herdkonfluenz 
noch den herdförmigen Charakter mit Herdkern und 
Herdperipherie erkennen lassen. 

Ätiologie, Pathologenese 
• Herdpneumonien entstehen am häufigsten durch 
deszendierende Entzündung aus Bronchitis und Bron­
chiolitis (Bronchopneumonie), weiter durch direkte 
aerogene Infektion oder durch hämatogene Keimein­
schleppung. Ursache können die verschiedensten Erre­
ger sem. 
• Lobäre Pneumonien sind indessen ebenfalls nicht 
auf eine Erregerart begrenzt. Warum es hier zu der 
gleichmäßigen lobären Ausbreitung mit bei der "typi­
schen" Lobärpneumonie akutem schlagartigem Be­
ginn kommt, ist nach wie vor ungeklärt; vermutlich 
spielt neben Art und Virulenz der Erreger, die Reakti­
onslage des befallenen Organismus, etwa eine Schwä­
chung der Abwehrlage (Alkoholismus, Unterkühlung) 
oder auch eine vorangegangene Allergisierung eine 
Rolle3,7.62.67. Es besteht auch eine gewisse Altersabhän­
gigkeit insofern, als Lobärpneumonien im Kindesalter 
nicht und im höheren Lebensalter kaum vorkommen. 

Die modeme Chemotherapie hat nicht nur zu einer 
starken Senkung der Pneumoniemortalität geführt, 

sondern v. a. auch eine Änderung des typischen Erre­
gerspektrums bewirkt; als besonders problematisch 
erweisen sich heute die Krankenhausinfektionen. In­
fektionen mit nur fakultativ pathogenen Keimen wer­
den durch Medikamenteneinflüsse, u. a. Immunsup­
pressiva, begünstigt14.67.108. Eine Übersicht über das 
heutige Erregerspektrum gibt Tabelle 11.4. 

Lobärpneumonie 

Ätiologie 
Pneumokokken sind zumindest im ambulanten Kran­
kengut mit 50-85% auch heute noch die häufigsten 
Erreger der alveolären Pneumonien104• Sie sind auch 
die Erreger der typischen Lobärpneumonie. Ihre hohe 
Empfindlichkeit z. B. gegen Penizillin bewirkt, daß sie 
im Obduktionsgut oft nicht mehr nachweisbar sind. 

Verlauf, Stadien, Morphologie 
Die Lobärpneumonie beginnt gewöhnlich plötzlich 
mit Schüttelfrost und schnellem Fieberanstieg, oft be­
stehen auch Thoraxschmerzen und Husten mit pflau­
menbrühartigem Sputum72 • Sie dauert, von abortiven, 
1-2 Tagen währenden Formen abgesehen, in der Re­
gel 5-9 Tage. Chemotherapie kann die Fieberphase 
abkürzen, nicht jedoch die Resorption des alveolären 
Exsudates, die erst nach 21-28 Tagen abgeschlossen 
ist und bei unkompliziertem Verlauf zur restitutio ad 
integrum führt. 

In zeitlicher Staffelung können weitere Lungenab­
schnitte in gleicher Weise befallen werden (Pneumo­
nia migrans); nicht ganz selten entwickeln sich auch 
komplizierende Bronchopneumonien im übrigen Lun­
gengewebe. Bildung, Weiterentwicklung und Resorp­
tion des Exsudates laufen in charakteristischen Sta­
dien ab5• 7. 67, 80: 
• Anschoppung: Der befallene Abschnitt ist schwer, 
blutreich und verfestigt; es besteht ein eiweißreiches 
Ödem mit Erythrozyten, Leukozyten und abgelösten Al-
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Abb.11.30a-f. Alveoläre Pneumonie: a Lobärpneumonie im 
Stadium der graugelben Hepatisation, gesamter überlappen, 
der Lappenspalt bildet eine scharfe Grenze zu dem unauffälli­
gen Unterlappen. b Gleichmäßige pneumonische Infiltration al­
ler Alveolen. H. E. 20fach. c Lobärpneumonie mit Zirkulations­
störungen und unregelmäßig beginnender Lösung. Schnittflä­
che ca. O,7fach. d Stadium der beginnenden Lösung: Leukozy-

veolarepithelien, im Ödem finden sich Pneumokok­
ken; die Kapillaren sind prall mit BIut gefüllt; ausge­
fälltes Fibrin im Exsudat bildet feinfaserige Netze. 
Makrophagen phagozytieren Erythrozyten, Leukozy­
ten und Bakterien. 

teneinwanderung und teilweise noch deutliche Fibrinnetze. 
H. E. 220fach. e Lösungsstörung mit Exsudatorganisation und 
Karnifikation bei Lobärpneumonie. H. E. 45fach. f Zum Ver­
gleich mit b: Fortgeschrittene, konfluierte eitrige Herdpneumo­
nie mit noch erkennbarer multizentrischer Entstehung. H. E. 
20fach 

• Rote Hepatisation: Nach 2-3 Tagen nimmt der Fi­
bringehalt des Exsudates stark zu, die Fibringerinnung 
führt zu einer Verfestigung des Lungengewebes, das 
eine etwas brüchige, leberartige Konsistenz mit leicht 
körniger Schnittfläche annimmt; die anfangs weiten 



Kapillaren werden komprimiert, die Schnittfläche 
nimmt einen mehr grauroten Farbton an; die von Ex­
sudat gefüllten Alveolarräume sind weit, der befallene 
Lappen ist groß und fest. 
• Graue (und graugelbe) Hepatisation (Abb. 11.30a u. 
b): Die Erythrozyten im Exsudat sind abgebaut, die 
Kapillaren blutleer; das geronnene Fibrin füllt die 
Lufträume bis in die Bronchioli respiratorii und steht 
über die Kohn-Poren mit benachbarten Alveolen­
gruppen in Verbindung; durch Öffnung der Pulmo­
nal- und Bronchialarterien kommt es zu einer schub­
weisen starken Leukozyteneinwanderung (Abb. 
11.30b); Leukozyten und Alveolarepithelien verfet­
ten, wodurch ein leicht gelblicher Farbton auf der 
Schnittfläche hervortritt; dieses Stadium dauert etwa 
3-4 Tage. 
• Stadium der Lösung (Abb.11.30c u. d): Die Fibrin­
auflösung wird enzymatisch durch die eingewanderten 
Leukozyten bewirkt (Abb.11.30d); die Schnittfläche 
wird feucht, es läuft eine trübe. schleimige. grau-gelbli­
che. später rahmig-eiterähnliche Masse ab; trüber Aus­
wurf kann auftreten. Die Masse des Exsudates wird 
über die Lymphwege resorbiert. Nach der Resorption 
regeneriert das Alveolarepithel, das Lungengewebe 
wird wieder entfaltet und belüftet. Mit beginnender 
Lösung fällt das Fieber kritisch oder lytisch ab. 

Begleiterscheinungen, Komplikationen 
Sie ergeben sich teils durch die Nachbarschaftsbezie­
hungen, teils als Folge hämatogener Bakterienstreu­
ung. 
• Eine Begleitpleuritis entwickelt sich regelmäßig (da­
her auch der weniger gebräuchliche Name Pleuro­
pneumonie), sie ist fibrinös oder serofibrinös ; das Fi­
brin kann gelöst und resorbiert werden, anderenfalls 
kommt es zur Organisation, die gewöhnlich Pleura ver­
wachsungen hinterläßt. 
• Parapneumonische Empyeme entstehen durch Bak­
terienübertritt in den Pleuraraum bei etwa 2-5% der 
Fälle; sie bedürfen öfter chirurgischer Intervention94 

und können ausgedehnte Pleuraverschwartungen hin­
terlassen. 
• Die hämatogene Bakterienstreuung kann zu einer 
Pneumokokkenmeningitis (1-2% der Fälle), ulzerös­
thrombotischen Endokarditis (unter 1 % der Fälle), sehr 
selten metastatischen Arthritiden oder Osteomyelitiden 
führen. 
• Intrapulmonale Komplikationen: Der phasenhafte 
Ablauf der Exsudatbildung und -lösung kann vielfäl­
tig gestört sein. Vorerkrankungen der Lunge können 
dabei eine Rolle spielen, aber auch Einflüsse der The­
rapie. Es kommt einerseits zu Nekrosen und Ein­
schmelzungen (Abszeß. Gangrän. c> S.789), anderer­
seits zu Lösungsstörungen mit Organisation des Exsu­
dates (Abb.11.30e) und chronischer alveolärer Pneu­
monie (Karnifikation. c> S.789). 

Prognose 
Die Letalität ist altersabhängig: Sie beträgt bei den bis 
50jährigen um 5%, jenseits des 50. Lebensjahres bis 
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30%; die Häufigkeit im Obduktionsgut beträgt um 
0,5-1,5%. 

Herdpneumonien 

Herdpneumonien (Lobulärpneumonien) werden 
nach der Art ihrer Ausbreitung im Lungengewebe de­
finiert, sie sollten nach dem Erreger klassifiziert wer­
den (c> S.782). Im Obduktionsgut ist indessen eine 
ätiologische Einteilung durch Bakteriennachweis oft 
nicht mehr möglich5,7,67. Gewisse Unterschiede in der 
Art der Ausbreitung und Zusammensetzung der ent­
zündlichen Infiltrate bzw. Exsudate können Hinweise 
auf die Art der Erreger geben. Insgesamt ergibt sich 
ein wesentlich breiteres morphologisches Spektrum als 
bei den Lobärpneumonien. Die Herde können Lobu­
lusgröße erreichen, ggf. darüber hinaus konfluieren 
(Abb.11.30f). Ihre Farbe wechselt mit der Art des Ex­
sudates und dem Blutgehalt. Die Lungen sind nicht 
vergrößert, oft unregelmäßig belüftet mit zwischenge­
lagerten Atelektasen. Die Herde sind z. T. eher zu tasten 
als zu sehen. Die basalen Unterlappenabschnitte sind 
bevorzugt befallen. Bei größerer Ausdehnung pflegt 
sich ebenfalls eine Begleitpleuritis zu entwickeln. 

Im Gegensatz zu den Lobärpneumonien und den 
primären, meist ambulant erworbenen Herdpneumo­
nien, sind die sekundären Herdpneumonien nicht sel­
tener geworden; sie stellen die Masse der Pneumo­
nien. Ihr Verlauf und ihre Prognose werden zu einem 
erheblichen Anteil durch die Grundkrankheit mitbe­
stimmt. Sie gehören auch heute noch zu den häufigeren 
Todesursachen. 

Pneumokokkenherdpneumonie 
Pneumokokken führen häufiger zur Herdpneumonie 
als zur Lobärpneumonie; sie sind oft auch einer der 
Partner bei Bakterienkombinationen. Auch hier findet 
man meist ein fibrin reiches Exsudat. das sich bei Kon­
fluenz über Kohn-Poren ausbreiten kann. Die Exsu­
datbildung liegt in den Herden in unterschiedlichen 
Stadien vor. Lösung und Resorption folgen in gleicher 
Weise wie bei der Lobärpneumonie. 

Staphylokokken pneumonie 
Staphylokokken haben als Pneumonieerreger seit 
Einführung der Chemotherapie in allen Altersstufen 
an Bedeutung gewonnen, v. a. bei den sekundären 
Hospitalinfektionen 9,67. Sie weisen eine zunehmende 
Resistenz und hohe Letalität auf. Sie werden klinisch 
bei etwa 10% der Pneumonien, im Obduktionsgut bei 
31,2% nachgewiesen7• 

Staphylokokkenpneumonien entstehen am häufig­
sten aerogen bzw. bronchogen (Abb.11.31 b), oft als 
Superinfektion nach primärer Virusinfektion. Häma­
togene Infektionen sind Folge einer Staphylokokken­
sepsis, die von der Haut (z. B. Dekubitus), septischen 
Thrombophlebitiden oder anderen Herden, in der 
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Abb.11.31a u. b. Alveoläre Herdpneumonie: a Abszedierende 
Staphylokokkenpneumonie mit einem bereits in Reinigung ste-

Neugeborenenperiode auch von Nabelinfektionen 
ausgeht. Sie betreffen öfter das Kindesalter und sind 
v. a. im höheren Lebensalter zunehmend häufiger ge­
worden. Die früher relativ häufige abszedierende Sta­
phylokokkenpneumonie im Säuglingsalter ist seltener 
geworden 106. 

Morphologisch überwiegt eine lobuläre Ausbreitung 
(Abb.11.31 b) mit Tendenz zur Konfluenz. Die Herde 
sind gelblich mit zentraler Nekrose; bei hämatogener 
Infektion bilden sich typische Mikroabszesse. Zentrale 
Einschmelzungen, aus denen beim Einschneiden Ei­
ter abfließt, werden öfter von einem breiten Exsudat­
mantel und hämorrhagischem Randsaum umgeben. 
Die Herde können durch Wachstum und Bronchus­
anschluß zu größeren Abszeßhöhlen umgewandelt 
werden (Abb.l1.31 a). Einbruch in die Pleura führt 
zum Pleuraempyem. Daraus resultierende Verbindun­
gen zwischen Bronchien und Pleuraraum lassen be­
sonders im Säuglings- und Kindesalter einen Pyo­
pneumothorax entstehen67• 

Streptokokkenpneumonie 
Sie ist anscheinend seltener geworden, v. a. auch bei 
Kindern9,32,67. Die Infektion erfolgt meist bronchogen­
deszendierend, oft im Gefolge einer Virusinfektion, 
z. B. Masern oder Grippe; hämatogen-metastatische 
Entstehung ist sehr selten5• 

Morphologisch findet man flüssigkeitsreiche, große 
Lungen, oft mit basaler Atelektase als Folge eines 
Pleuraergusses. In den Bronchien findet sich häufiger 
dünnflüssiger Eiter. Die Wände der Bronchien und 
Bronchiolen sind von Leukozyten und mononukleä­
ren Zellen infiltriert, das alveoläre Exsudat ist über­
wiegend serös, es enthält Erythrozyten, oft recht spär­
lich Leukozyten, hyaline Membranen können entwik­
kelt sein. Eine Besonderheit ist die Neigung zu 
lymphangisch-septaler Ausbreitung, die zur dissezie­
renden Entzündung führen kann und Ursache für die 
fast regelmäßige Mitbeteiligung der Pleura ist. Auch 
können nach Tagen auf dem Boden von Kapillar-

henden Abszeß. b Mit eitriger Bronchiolitis deszendierende, 
meist noch zentrolobulär begrenzte Herdpneumonie. 4fach 

thrombosen A1veolarwandnekrosen auftreten, die zur 
Bildung größerer Abszesse führen. Diese Ausbrei­
tungsform geht wahrscheinlich auf die für Strepto­
kokkeninfektionen eigentümliche Freisetzung von 
Streptokinase, Fibrinolysin und Hyaluronidase zu­
rück. 

Die stärkere entzündliche Reaktion im Bronchial­
system, die besonders bei Kindern in Kombination 
mit Masern beobachtet wird, führt zu ausgedehnten 
Epithelzerstörungen und peribronchiolären intersti­
tiellen Infiltrationen. Die daraus resultierenden Nar­
benprozesse sind häufig Ursache für die frühkindlich 
erworbenen Bronchiektasen ([> S.740). 

Klebsiellenpneumonie (Friedländer-Pneumonie) 
Diese Pneumonie war und ist selten, sie macht im Ob­
duktionsgut 0,7% aller Pneumonien aus7• Das Fried­
länder-Bakterium (Klebsiella pneumoniae) ist ein 
2-5 ~m langes, plumpes, gramnegatives Stäbchen mit 
Schleimkapsel und ist im pneumonischen Exsudat 
bakterioskopisch in reichlicher Menge nachweisbar. 
Es kommt, wie Aerobacter aerogenes, das in die glei­
che Gruppe eingeordnet wird, als Saprophyt im Na­
sen-Rachen-Raum, Darm und in der Hautflora vor. 
Oft besteht bei den Betroffenen, meist über 50jähri­
gen, eine dentale oder orale Sepsis, nicht selten in 
Kombination mit Diabetes9• 

Morphologisch liegt die Pneumonie in lobulärer 
oder lobärer Form vor, die Schnittfläche ist schleimig­
fadenziehend. Es bestehen Ähnlichkeiten mit der 
Pneumokokkenpneumonie. Im Frühstadium liegt ein 
visköses Exsudat mit vorwiegend mononukleärer Zell­
beimischung vor, später treten A1veolarwandnekrosen 
mit leukozytärer Reaktion auf, die von Granulations­
gewebsbildung und Fibrose abgelöst werden. Im chro­
nischen Verlauf entstehen multiple Abszedierungen mit 
vorwiegend chronisch-entzündlicher granulierender 
und fibrosierender Randreaktion. Hierbei sind die 
Oberlappen bevorzugt; Pleuraempyeme sind nicht 
ganz selten. 



Legionellose (Legionärskrankheit) 
Der Name dieser "neuen" Pneumonie stammt von ei­
ner Epidemie, die erstmalig 1976 bei einer Jahresver­
sammlung der American Legion in Philadelphia iden­
tifiziert wurde. Die Ermittlung des Erregers erwies 
sich als schwierig, sie gelang schließlich aus Lungen­
gewebe Verstorbener74,93. 

Der Erreger, Legionella pneumoniae, ist stäbchen­
förmig, 2-4 11m lang und 0,3-0,6 11m dick, im Gewebe 
pleomorph, plump und leicht gekrümmt, nicht selten 
mono- oder bipolar aufgetrieben. Er kann mit einer 
modifizierten Diterle-Silberimprägnationsmethode im 
Schnitt nachgewiesen werden47 , am Gefrierschnitt 
auch mit der Giemsa-Färbung. 

Die Pneumonie verläuft klinisch als atypische Pneu­
monie. Sie tritt gehäuft in den Sommermonaten auf 
und befällt Männer 3mal häufiger als Frauen, bevor­
zugt ältere Menschen. Patienten unter immunsuppres­
siver Therapie sind besonders anfällig, auch bei Rau­
chern scheint ein erhöhtes Erkrankungsrisiko zu 
bestehen. Der Verlaufist meist schwer, Diarrhöen, Le­
ber- und Nierenfunktionsstörungen und Verwirrt­
heitszustände werden oft beobachtet. Die Letalität 
liegt bei 15-20%. 

Morphologisch ist die Legionellapneumonie klein­
knotig mit Konfluenzneigung, häufig besteht eine fi­
brinöse Begleitpleuritis. Es treten Nekrosen der Al­
veolarwände auf, auch die Bronchioli respiratorii sind 
befallen. In den Alveolarräumen liegen eiweißhaltige 
Detritusmassen, auch Fibrin, Leukozyten und in 
wechselndem Ausmaß Makrophagen 18,47,80. 

• Pontiac-Fieber: Der gleiche Erreger kann eine 
grippeähnliche Erkrankung ohne Pneumonie von 
meist leichtem, 1-2 Tage währendem Verlauf hervor­
rufen. 

Aspirationspneumonie 
Diese Pneumonie ist durch die Aspiration von Magen­
inhalt gekennzeichnet, die zu peptischen Nekrosen 
führt. Sie ist demnach pathogenetisch definiert. 
Hauptlokalisation sind die Lungenunterlappen, beson­
ders der rechte. Aspirationspneumonien machen etwa 
10% aller sekundären Pneumonien aus72 und werden 
besonders unter Intensivtherapie beobachtet. Das Er­
regerspektrum wechselt je nach der Bakterienflora des 
Nasen-Rachen-Raumes. Es ist in neuerer Zeit eine 
Verschiebung zu gramnegativen Bakterien mit ver­
mehrtem Auftreten von Enterobakter und Pseudomo­
nas aeroginosa eingetreten, die sich innerhalb weniger 
Tage nach Krankenhausaufnahme ergibt und beson­
ders Patienten mit Diabetes, Leberzirrhose, Epilepsie 
und Drogensüchtige befällt. Nekrose und Mischin­
fektionen begünstigen das Wachstum von Fäulnisbak­
terien und den gangränösen Zetjall des Lungengewe­
bes. 

In der Nekrose können die Bakterien als Haufen 
und Rasen gefunden werden, auch findet man häufig 
noch aspirierte Speisepartikel. Der Zerfall schreitet 
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postmortal fort, so daß die Herde bei der Obduktion 
meist größer erscheinen als sie intravital waren. 

Anaerobierpneumonien 
Prädisponierend können auch hier einerseits Aspira­
tionen sein, z. B. bei Narkosen, Alkoholismus, ösopha­
gealen Schluckstörungen, Tonsillektomien, anderer­
seits auch allgemeine Abwehrschwäche, z. B. bei Diabe­
tes, Tumorleiden, Immunsuppression oder Kortikoid­
medikation 13,122. Sie kommen weiterhin bei extrapul­
monalen Anaerobierinfektionen wie Periodontitis, Si­
nusitis/Otitis, intraperitonealen Eiterungen oder En­
dokarditis vor. Auch hier sind Patienten auf Intensiv­
stationen besonders betroffen. 

Die spezifische Diagnose ist nur durch Erreger­
nachweis zu führen, die nur an geeignetes Material, 
z. B. auch bei der Obduktion gewonnenem Abszeßin­
halt oder Lungengewebe, möglich ist. In etwa % aller 
Fälle liegt ein Keimgemisch von 2-9 anaeroben und 
gelegentlich auch einzelnen aeroben Spezies vor; am 
häufigsten werden Keime aus der Gruppe der Bacte­
roidaceae (Sphaerophorus necrophorus, Fusobakte­
rien, Bacteroides fragilis und oralis) sowie Peptococ­
coceae (Peptostreptococcus anaerobius u. a.), auch 
mikroaerophile Streptokokken nachgewiesen122• 

Typische morphologische Befunde bestehen nicht. 
Es liegen eitrige nekrotisierende Pneumonien vor. Bei 
akutem, rasch tödlichem Verlauf können große Lun­
genabschnitte zerstört werden. Bei den chronischen 
Verläufen kommen meist subpleurale, subsegmental 
oder segmental angeordnete Abszesse vor. Vernarbung 
nach Kavernisierung ist möglich. Pleuraempyeme sind 
mit etwa 40% häufige Komplikationen. 

Sonstige seltene Herdpneumonien 
Manche der hier genannten Pneumonien haben fast 
nur noch historische Bedeutung. 
• Meningokokkenpneumonie: Sie folgt gewöhnlich ei­
ner Virusinfektion; eine Meningitis kann vorausgehen 
oder der Pneumonie folgen9• 

Morphologisch liegt gewöhnlich eine lobuläre, sel­
ten lobäre Pneumonie vor. In Bronchien, Bronchiolen 
und in den Alveolarräumen liegt ein leukozytenrei­
ches Exsudat. Die gramnegativen Diplokokken sind 
intrazellulär in den Leukozyten nachzuweisen. Die 
Pleura ist nur selten beteiligt. 
• Pestpneumonie: Yersinia pestis, ein gramnegatives 
Stäbchenbakterium, wird über Flöhe von infizierten 
Ratten, in Epidemiezeiten auch aerogen von Mensch 
zu Mensch übertragen. Bei der Bubonenpest wird die 
Lunge auf dem hämatogenen Weg infiziert. Die Pest 
tritt nur noch selten in Endemieherden in Asien und 
Afrika auf. 

Morphologisch entsteht die Pestpneumonie aus 
lobulären Herden, die zu lobären Herden konfluie­
ren5,9. Auf der Schnittfläche sind die Herdzentren 
graurot, von hämorrhagisch-ödematösen Randsäu­
men umgeben. 
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Mikroskopisch werden bakterienreiche hämorrha­
gisch-nekrotische Herde gefunden, die in Abszesse 
übergehen können. 
• Milzbrandpneumonie: Die Infektion mit Bac. an­
thracis bzw. seinen Sporen erfolgt aerogen. Infektions­
gefährdung besteht bei Arbeiten mit infizierten Fellen, 
Wolle oder Hadern; betroffene Regionen sind heute 
Nord- und Südafrika, der mittlere Osten und Indien9• 

Die Sporen werden phagozytiert und in die Hilus­
lymphknoten transportiert; hier entwickeln sich die 
vegetativen Formen, die dann in den Blutstrom einge­
schwemmt werden; auch von kutanen Herden kann 
eine hämatogene Ausbreitung ausgehen. 

Morphologisch liegt eine lobulärkonfluierende, aus­
gesprochen hämorrhagische Herdpneumonie vor; die 
2-4!-Lm großen, grampositiven Stäbchen sind in der 
Ödemflüssigkeit leicht nachweisbar. Auch bei dieser 
Pneumonie pflegen sich später Nekrosen zu entwik­
kein. 
• Pneumonie bei Tularämie: Die Lunge ist bei der Tu­
larämie in etwa 18-36% mitbeteiligt9• Die Infektion 
wird von wildlebenden Tieren (Kaninchen, Hasen, 
Füchsen) übertragen. Zur Sicherung der Diagnose ist 
die Bestimmung des Agglutinationstiters auf den Er­
reger erforderlich. 

Morphologisch bestehen grau weißliche, feste oder 
einschmelzende Herde und eine nekrotisierende Be­
gleitlymphadenitis. Man findet ein fibrinöses Exsudat 
mit Lymphozyten und mononukleären Zellen, insbe­
sondere großen Histiozyten mit hellem Zytoplasma, 
sowie Nekrosen; auch epitheloide Granulome kön­
nen sich entwickeln, die zentrale Nekrosen aufweisen. 
• Rotzpneumonie: Die Übertragung erfolgt leicht von 
infizierten Pferden5• Actinobacillus mallei ist ein den 
Tuberkulosebakterien ähnliches gramnegatives Stäb­
chen. 

Morphologisch können miliare Herde oder bis nahe­
zu lobäre käsig-bröckelige Infiltrate entstehen, die an 
eine käsige Pneumonie erinnern. In anderen Fällen 
bilden sich multiple, bis kirschgroße, besonders in den 
Unterlappen lokalisierte Abszesse. 

Pneumonien durch "ungewöhnliche bakterielle 
Erreger" 
Systematische Untersuchungen haben in den letzten 
10-20Jahren zunehmend gramnegative Bakterien als 
"ungewöhnliche Pneumonieerreger,,67,104 ergeben. Sie 
spielen v. a. bei den sekundären Pneumonien und im 
Rahmen der Hospitalismusinfektionen eine Rolle. 
• Haemophilus-injluenzae-Pneumonie: Sie kommt be­
sonders im Säuglings- und Kindesalter vor, seltener 
bei Erwachsenen, bei denen die Erreger in der Ätiolo­
gie der chronischen Bronchitis (I> S.731) Bedeutung 
haben. Es handelt es sich um Saprophyten des Nasen­
Rachen-Raumes. 

Ein typisches morphologisches Bild der Pneumonie 
gibt es nicht5• Meist liegt eine uncharakteristische 
Herdpneumonie vor, selten sind lobäre abszedierende 
Formen. Es besteht meist eine eitrige Bronchitis und 

Peribronchitis, z. T. auch Bronchiolitis obliterans; es 
können sich sekundäre Bronchiektasen entwickeln. 
• Salmonellenpneumonie: Sie entsteht überwiegend 
hämatogen und ist sehr selten 9,67. 

Die Morphologie ist uncharakteristisch. Entzündli­
che Gefaßwandinfiltrate können auftreten, Thrombo­
sen mit Nekrose folgen. 
• Escherichia-coli-Pneumonie: Sie soll besonders bei 
Neugeborenen vorkommen, wenn die Amnionflüssig­
keit infiziert ist 9• Nach breiter Anwendung der Che­
motherapie ist ihr Vorkommen auch bei Erwachsenen 
nicht mehr zu bestreiten67. 

Morphologisch bieten sich keine charakteristischen 
Substrate; Pleuraempyeme sollen als relativ häufige 
Komplikation auftreten 110. 
• Pseudomonas-aeruginosa-Pneumonien: Sie sind als 
besonders gefährlich anzusehen; sie stellen einen ho­
hen Anteil an den Fällen von infektiösen Hospitalis­
muserkrankungen, treten auch im Erwachsenenalter 
auf und haben eine hohe Letalität 126. Pseudomonas 
aeruginosa (B. pyocyaneum) kommt saprophytär im 
Nasen-Rachen-Raum vor und ist fakultativ pathogen. 
Neben den Atemorganen können auch der Magen­
Darm-Trakt, die Meningen, Harnwege, Haut, Kno­
chen und Gelenke erkranken67. 

Morphologisch findet man teils infarktähnliche hä­
morrhagische Herde in den Lungen, auch mit Pleura­
blutungen, teils gelbliche, unregelmäßig begrenzte,fe­
stere Herde mit hämorrhagischem Randsaum, gele­
gentlich auch gelatinösem und nekrotischem Zen­
trum. Die Bronchialschleimhaut ist gerötet, in den 
Lichtungen liegt schaumige Flüssigkeit. 

Mikroskopisch besteht ein leukozytenreiches Exsu­
dat in den Alveolarräumen, umgeben von einer fibri­
nösen und hämorrhagischen Randzone. Herdzentrale 
Nekrosen treten auf. Der Gefäßbefall bewirkt ausge­
dehnte re Nekrosen, denen auch das entzündliche Ex­
sudat verfällt. Besonders charakteristisch sind die hä­
morrhagischen Randsäume9• Auch die kleinen Bron­
chien und Bronchiolen sind häufig mit in die Nekrose 
einbezogen, in den größeren Bronchien finden sich 
entzündliche Wandveränderungen und häufiger Epi­
thelmetaplasien. 

Chronische alveoläre Pneumonien 

Verzögerte Pneumonielösung 
Pathogenese: Die Lösung der alveolären pneumoni­
schen Exsudate unterliegt individuellen Schwankun­
gen, Einflüsse des Alters und der Abwehrlage spielen 
dabei eine Rolle; auch kann die Resorption in struk­
turgestörten Lungen, z. B. bei Emphysem, durch eine 
relativ verkleinerte Resorptionsfläche eingeschränkt 
sein55• 

Bei Pneumonieresten 4 Wochen nach Entfiebe­
rung spricht man von verzögerter Lösung, nach 
6 Wochen von chronischer Pneumonie67• 



Die Frage, ob Lösungsverzögerungen und chroni­
sche Pneumonien unter der Chemotherapie häufiger 
geworden sind, wird unterschiedlich beantwortet. 
Nach pathologisch-anatomischen Befunden haben 
sie zumindest bei den Lobärpneumonien zugenom­
men. Als Erklärung wird eine rasche Kupierung der 
akuten Entzündungserscheinungen mit erheblicher 
Minderung der Leukozyteneinwanderung in das Ex­
sudat diskutiert9.42.58.67. Möglicherweise kommt auch 
eine Störung der immunologischen Abläufe in Betracht. 

Morphologie: Das ungelöste Fibrin wird durch ein 
Granulationsgewebe aufgeschlossen und organisiert, 
das von den Bronchioli respiratorii in die Alveolar­
räume vorwächst5,67,8o. Der Prozeß geht in eine 
narbige Verödung des Lungengewebes über, das 
eine grau rote bis grau weißliche Schnittfläche und 
derbe fleischige Konsistenz (Karnifikation) annimmt 
([> Abb.l1.30e). 

Karnifizierende Pneumonie 
Diese Form der chronischen Pneumonie wird als post­
pneumonische chronische Pneumonie ("Metapneumo­
nie'j bezeichnet1,40,67,113 und den chronischen, oft post­
stenotischen Begleitpneumonien, z. B. bei Bronchial­
tumoren, Bronchiektasen oder Infarkten, gegenüber­
gestellt. Die sog. primären chronischen Pneumo­
nien entsprechen meist interstitiellen Pneumonien 
([> S.795). 
• Nach Lohärpneumonien können f.{anze Lungenlap­
pen karnifiziert und von der Funktion ausgeschlossen 
sein; sekundäre Bronchiektasen können sich entwik­
kein; nicht selten wird eine Resektion erforderlich57,94. 
• In anderen Fällen bleiben nur herdförmige Karnifi­
kationen zurück, die aber auch Residuen von alveolä­
ren Herdpneumonien sein können. 
• Pleuraschwarten und ggf. alte Empyemreste stellen 
weitere funktionsmindernde narbige Residuen dar 
([> S. 851), die ggf. einer operativen Dekortikation zu­
geführt werden können. 

Lungenabszeß 

Definition 

Lungenabszesse sind herdförmige abgegrenzte eit­
rige Einschmelzungen des Lungengewebes. 

Ätiologie, Pathogenese 
Lungenabszesse entstehen in erster Linie aus ein­
schmelzender Pneumonie, 8-13% der solitären Ab­
szesse aus Lobärpneumonien7. Staphylokokkenpneu­
monien neigen von sich aus zur Abszedierung; in 
anderen Fällen spielen ischämische Infarzierungen 
nach Thrombosierung eine Rolle. Multiple Abszesse 
entstehen v. a. bei hämatogener Infektion. Andere Ur­
sachen sind poststenotische Pneumonien, Fremdkör­
peraspirationen oder Infarktpneumonien ; auch kön-
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nen Abszesse durch Trauma bedingt sein. Die Absze­
die rungen haben zumindest bei Lobärpneumonien 
unter der Chemotherapie leicht zugenommen67. 

Morphologie, Verlauf 
Die Abszesse enthalten rahmigen, meist geruchlosen 
Eiter, in dem Reste von Lungengewebe enthalten sind. 
Meist findet man reichlich Bakterienhaufen, 

Die Abszeßwand, die zunächst aus pneumonisch 
infiltriertem Lungengewebe besteht, wird allmählich 
fibrös umgewandelt, so daß der Abszeß schließlich 
eine derbe Wand erhält ([> Abb. 11.31 a). Der Inhalt 
kann bei Bronchusanschluß abgehustet werden. Sub­
pleurale Abszesse können in die Pleurahöhle einbre­
chen und zum Pleuraempyem führen. 

Entleerte frische Abszesse können kollabieren und 
vernarben, ältere derbwandige nicht mehr. Oft ist eine 
chirurgische Therapie angezeige4. 

Lungengangrän 

Die Lungengangrän ist seltener als der Lungenabszeß. 
Sie kommt durch jauchigen Zerfall von Lungengewebe 
zustande, das zu einem schmierigen, graugrünlichen 
bis schwärzlichen, faulig stinkenden Brei zerfällt1,67,8o. 
Meist findet sich ein Bakteriengemisch. das insbeson­
dere auch anaerobe Keime enthält. 

Ursache ist oft eine Aspiration, die gewebszerstören­
den Magensaft oder aus gangränösen Prozessen in 
Mund, Nase und Rachen die zersetzende Erregerflora 
in das Lungengewebe einbringt. In anderen Fällen 
kommt es zur sekundären Infektion von Lungenne­
krosen mit Fäulniserregern. Besonders gefährdet sind 
in ihrer Abwehrlage durch Vorerkrankungen, Intoxi­
kationen oder immunsuppressive Therapie geschädig­
te Personen. 

Interstitielle Pneumonien 

Definition 

Als interstitielle Pneumonien werden die entzünd­
lichen Lungenerkrankungen bezeichnet, die in er­
ster Linie durch entzündliche Infiltrate im bindege­
webigen Lungengerüst (alveolar-septales Gewebe, 
peribronchovasales Bindegewebe, interlobuläre 
Septen) gekennzeichnet sind (Abb.11.32cu. d). 

Alveoläre. oft hier als "desquarnativ" bezeichnete 
Reaktionen und Exsudationen können dabei beson­
ders in akuteren Phasen durchaus hinzutreten. Für Vi­
rusinfektionen kann das Auftreten von Riesenzellen 
besonders charakteristisch sein7,67,98,127. Für die chro­
nischen Verläufe ist die Fibroblastenproliferation be-
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a b 

c d 
Abb. 11.32 a-d. Morphologisches Grundschema der Pneumo­
nien und Fibrosen: a Alveoläre Pneumonie mit begleitender 
Pleuritis (Typ der Lobärpneumonie). b Zentrolobuläre (deszen­
dierende bronchioläre) Herdpneumonie. c Intramurale und pe-

sonders wichtig, weil sie zu einer mit Umbau der al­
veolären und bronchiolären Gerüststrukturen verbun­
denen Fibrose führt. 

Terminologie 
Eine einheitliche Terminologie besteht nicht. 
• Die akuten Formen werden nicht selten mit Virus­
pneumonien gleichgesetzt. 
• Bei den chronischen Formen wird v. a. der Begriff 
"Alveolitis" bzw. "chronische jibrosierende Alveolitis" 
praktisch synonym verwendet4,5,7,9,43,54,56,60,63,64.68,69,82, 

83,92,95,96,112,113,114,123 

• Das jibrotische Endstadium. das morphologisch 
weitgehend uncharakteristisch sein kann, wird meist 
als Wabenlunge ("honey comb lung"64), auch als Lun­
genzirrhose75 oder emphysematöse Lungensklerose6o,83 

bezeichnet (e> Abb. 11.35 f). 

Ätiologie 
• Virusinfektionen haben die Hauptbedeutung in 
der Ätiologie der akuten interstitiellen Pneumonien 
(e> S. 791). Eine ätiologische Klassifikation ist inso­
weit möglich, als spezielle Erreger nachgewiesen wer­
den können. Das morphologische Bild ist oft uncha­
rakteristisch; es wird im angloamerikanischen Schrift­
tum unter "diffuse alveolar damage" zusammenge­
faßt4• 

• Daneben kommen auch chemische. toxische. physi­
kalische und immunologische Einwirkungen in Be-

ribronchioläre interstitielle Pneumonie und Fibrose. d Interlo­
buläre und perialveoläre interstitielle Pneumonie und Fibrose. 
(Aus Hartung. Ärzt!. Praxis 16, 1964) 

tracht, die teils an den Gerüstsubstanzen selbst, teils 
an den Gefäßen oder auch primär am Alveolarepithel 
angreifen. Solche Schäden können akute entzündliche 
Reaktionen auslösen, gewöhnlich aber haben sie eine 
noch größere Bedeutung für die Entwicklung der 
chronischen interstitiellen Pneumonien und Lungenji­
brosen. Damit können bestimmte Fälle nach ätiologi­
schen Kriterien klassifiziert werden, doch bleibt bei 
den chronischen Formen bei etwa 40-50% die A'tiologie 
unbekannt92• 

Morphologische Grundformen 
N ach der Ausbreitung der Infiltrate können drei un­
terschiedliche Typen unterschieden werden (Abb. 11.32), 
die bei chronischer Entwicklung auch zu teils noch 
diff erenzi erbaren Narbenmustern führen 5,7,54 : 

• Septale perilobuläre (oder interlobuläre) Pneumo­
nien. die zu besonders subpleural deutlich entwickel­
ten interlobulären Fibrosen ("Schachbrettmuster") 
führen; 
• peribronchioläre Pneumonien mit der Entwicklung 
oft obliterativer Bronchiolitiden und Folgeentwick­
lungen zum bronchiolostenotischen Emphysem 
(e> S.762) oder zu Bronchiektasen (e> S.740); 
• perialveoläre (oder intralobuläre) Pneumonien. die in 
besonderem Maße zur Ausbildung wabiger Gerüst­
jibrosen führen und am stärksten dem Typus der chro­
nischen fibrosierenden Alveolitis entsprechen. 
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Rickettsienpneumonie 
Rickettsien sind zwischen Viren und Bakterien einzu­
ordnen. Die Pneumonie bei Q-Fieber wird durch Co­
xiella burneti verursacht. Dieser Keim ist nur für den 
Menschen pathogen. Er wird von gesund erscheinen­
den Haustieren (Schafe, Rinder, Ziegen) durch direk­
ten Kontakt, auch durch rohe Milch übertragen, doch 
ist auch eine Staubinfektion ohne direkten Tierkontakt 
möglich, weil die Rickettsien auch in eingetrockneter 
Form lange virulent bleiben; Übertragung von Mensch 
zu Mensch ist selten9,67. Die Inkubation beträgt 
2-3 Wochen. Vorwiegend jugendliche Erwachsene er­
kranken. Die Letalität liegt unter 1 %. 

Morphologisch 7.9,62,67 zeigt die Lunge unregelmäßi­
ge rote und graurötliche Herde. Die interstitielle ent­
zündliche Infiltration mit Lymphozyten, Plasmazellen 
und epitheloiden Zellen geht mit einem intraalveolä­
ren Ödem einher, in dem es später zur Fibrinabschei­
dung und Einlagerung von mononukleären Zellen, 
Lymphozyten, einigen Leukozyten und Erythrozyten 
kommt. Die Alveolarepithelien zeigen oft ausgeprägte 
kubische Transformation. Adventitiell in den Bron­
chien und Bronchiolen entwickeln sich Lymphfollikel. 
Exsudatresorption ist möglich, andere Fälle gehen in 
eine chronische Pneumonie über. 

Neben der Pneumonie kommt auch eine grippale 
Form vor 3• 

Ornithose-/Psittakosepneumonie 
Erreger ist Chlamydia ornithosis bzw. psittaci, die 
ebenfalls eine Zwischenstellung zwischen Viren und 
Bakterien einnehmen. Sie sind 0,2-0,35 llm groß und 
mit Giemsa anfärbbar 5• Die pleomorphen interzellu­
lären Erreger sind v. a. in der Milz und Pleuraergüssen 
aufzufinden. Reservoir sind Wild-, Zug- und Nutzvö­
gel, die latent erkranken, z. B. Enten, Tauben, Puten, 
Wellensittiche und Papageien; die Infektion erfolgt 
vorwiegend durch Inhalation von erregerhaltigem 
Staub3,9,67. Die Inkubation beträgt 7-14 Tage. 

Klinisch beobachtet man grippale, typhoide (meist 
ebenfalls mit Lungenbeteiligung) und pneumonische 
Verläufe. 

Morphologisch sind die Befunde nicht charakteri­
stisch67 • Einer geringen intraalveolären Exsudation 
folgt die interstitielle entzündliche Infiltration aus mo­
nonukleären Zellen und einigen Leukozyten, die vom 
peribronchiolovasalen Bindegewebe ausgeht und sich 
auf die Lobuli ausbreitet. Das Bronchialepithel wird 
nekrotisch. Im Ödem sammeln sich Fibrin, große Ma­
krophagen und einige Erythrozyten an. In desqua­
mierten Alveolarepithelien können die Erreger als in­
trazytoplasmatische Einschlüsse gefunden werden. 

Mykoplasmenpneumonie 
Sie ist mit 30-50% häufigste Form der - nach klini­
schen Gesichtspunkten - atypischen Pneumonien88, 

die nach Einführung der Chemotherapie relativ an 

Interstitielle Pneumonien 791 

Häufigkeit zugenommen haben und serologisch klas­
sifiziert werden konnten3• Mycoplasma pneumoniae ist 
ebenfalls zwischen Viren und Bakterien einzuordnen 
und ist der kleinste freilebende Organismus124• Er 
wird auch nach dem Erstbeschreiber als Eaton-Agens 
bezeichnee9• Die Infektion erfolgt meist aerogen und 
setzt einen engen Kontakt voraus67, Kinder von 
6-14 Jahren erkranken am häufigsten 77. 

Morphologisch 9,67 findet man blut- und jlüssigkeits­
reiche Lungen mit herdförmigen, auch pleuralen Blu­
tungen, die Schleimhaut der kleinen Bronchien ist oft 
geschwollen, ihre Lichtung mit eitrigem Schleim ge­
füllt. 

Mikroskopisch sieht man ein Ödem mit Erythrozy­
ten und Makrophagen, z. T. hyalinen Membranen. 
Die vorwiegend lymphozytären Infiltrate sind peri­
bronchiolär und intralobulär ausgebreitet. Elastikarup­
turen werden gelegentlich gefunden. Der Prozeß kann 
in eine Alveolarwandfibrose mit kubischer Alveolar­
epitheltransformation auslaufen. Die Erreger können 
immunfluoreszenzmikroskopisch besonders an abge­
schilferten Bronchialepithelien nachgewiesen wer­
den9• Pleuraadhäsionen entstehen häufig. 

Als Komplikationen kommen Otitis, Meningitis, 
Enzephalitis, Erythema nodosum, Stevens-Johnson­
Syndrom und hämolytische Anämien, aber auch aku­
te Pankreatitis mit nachfolgendem Diabetes vor. 

Die Letalität liegt unter 1 %, der Tod ist meist Folge 
einer Meningoenzephalitis. 

Viruspneumonien 

Allgemeine Morphologie 
Das morphologische Bild vieler Virusinfektionen, die 
einen wesentlichen Teil aller respiratorischen Infek­
tionen ausmachen, ist relativ wenig bekannt, weil die 
Beobachtungen, von zufälligen Ausnahmen und tier­
experimentellen Untersuchungen abgesehen, auf eher 
untypisch verlaufenen und durch Komplikationen 
überlagerten Obduktionsbeobachtungen beruhen98 

(Abb. 11.33 a-d). 
Viele Virusinfektionen haben eine Schrittmacher­

funktion für nachfolgende bakterielle Superinfektio­
nen. Ein sehr großer Teil wiederum verläuft als oft 
epidemieartig auftretende "banale" grippale Erkran­
kung; hier könnten bei den nur fakultativ pneumonie­
auslösenden Virusarten auch besondere z. B. immuno­
logische Eigenschaften des befallenen Organismus 
eine Rolle spielen98 • 

Grippepneumonie 
Das Grippevirus (Orthomyxovirus) kommt in den Se­
rotypen A, Bund C vor. Besondere Bedeutung haben 
die Subtypen Al und A2, die in immer neuen Varian­
ten zu Pandemien geführt haben, daneben kommen 
sporadische und endemische Fälle in den Wintermo­
naten vor. Befallen werden v. a. Kinder und über 
50Jährige; letztere sind bei anderweitigen Vorerkran-
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Abb.11.33a-d. Interstitielle Viruspneumonien: a Viruspneu­
monie mit interstitiellen entzündlichen Infiltraten, Proliferation 
des Alveolarepithels, sog. desquamativer Reaktion und Exsuda­
tion in die Alveolarräume. H. E. 190fach. b Hechtsche Riesen-

kungen besonders gefährdet. Die Letalität ist außeror­
dentlich wechselnd. Der Anteil der Grippe an den 
Pneumonien schwankt mit den jeweiligen epidemio­
logischen Verhältnissen sehr stark. 

Drei Formen der Grippepneumonie werden unter­
schieden67 : 

• Die primär-hämorrhagische Grippepneumonie ver­
läuft perakut. der Tod kann schon am 1. oder 2. Tag 
eintreten5• 

Die Lungen sind schwer, von Blutungsherden 
durchsetzt, hinzu kommt die Schwellung und hochrote 
Färbung der Schleimhäute des Tracheobronchialrau­
mes (I> S.732, Abb. 11.11 b). 

Mikroskopisch liegt das Bild eines schweren toxi­
schen Kapillarschadens mit aneurysmaartigen Kapil­
larerweiterungen, Rhexisblutungen und hämorrhagi­
schem Ödem vor, auch Gefäßwandnekrosen und 
Thrombosen kommen vor. Die feinere Analyse deckt 
flächenhaften Untergang des Alveolarepithels auf98 ; 

hyaline Membranen können sich bilden. 
• Interstitielle Grippepneumonie : Diese (zumindest 
nicht wesentlich bakteriell superinfizierte) Form ist 
vorwiegend peribronchiolär entwickelt, makrosko­
pisch als miliare, graue. verwaschene Herde imponie-

zellpneumonie bei Masern, alveoläre Riesenzelle. H. E. 500fach. 
c Bronchialepithel bei Masern mit epithelialer RiesenzeIlbil­
dung. H. E. 500fach. d "Eulenaugen-Riesenzelle" bei Zytomega­
lie. H. E. 500fach 

rend5•39 ; die Infiltrate bestehen aus ortsständig proli­
ferierten Histio-, Lympho-, einigen Leukozyten; diese 
Form ist beim Menschen selten. 
• Die sekundär-bakterielle Grippepneumonie ist die 
häufigste Form 3 ; die als zytopathischer Viruseffekt 
entstehenden ausgedehnten Epithelnekrosen bahnen 
den Bakterien den Weg, unter denen die Streptokok­
ken in neuerer Zeit von Staphylococcus aureus und 
gramnegativen Bakterien als häufigste Superinfekti­
onskeime verdrängt wurden 107; Art und Ausmaß der 
bakteriellen Infektion bestimmen das entsprechend 
wechselhafte Bild. Lobuläre und lobäre Ausbreitung 
kommt vor, Staphylokokkeninfekte neigen zur Absze­
dierung. Die bakterielle Superinfektion als sekundäre 
Pneumonie wird zur Todesursache. 

Pneumonien durch Paramyxoviren 
Zu den Paramyxoviren zählen das Masernvirus. das 
RS- Virus sowie die 4 Typen des Parainjluenzavirus. 
das dem Mumpsvirus und dem Erreger der atypi­
schen Geflügelpest nahesteht lO5• Ihre Bedeutung für 
die Lungeninfektionen ist unterschiedlich. 

Parainjluenzapneumonie: Diese Infektion ist beim 
Menschen recht selten, v.a. sind Kinder betroffen; es 



kommt ähnlich wie bei der Grippe zu einer Bronchi­
tis, die sich deszendierend bis in das Lungenparen­
chym ausbreiten kann. Auch hier spielen bei schwe­
ren Verläufen bakterielle Superinfektionen eine Rolle. 
Wenige Todesfälle wurden bei Kleinkindern und 
Säuglingen beobachtet67. 
• Newcastle disease: Das Virus, das bei Hühnern, 
Wasservögeln und anderen Vögeln die atypische Ge­
flügelpest auslöst, kann besonders durch Schmierinfek­
tion über die Konjunktiven, aber auch aerogen auf 
den Menschen übertragen werden; es gibt nur spora­
dische Infektionen. Es entwickelt sich eine meist ein­
seitige Konjunktivitis, eine Lymphadenitis im Halsbe­
reich und eine grippeähnliche Entzündung im oberen 
Atemtrakt9.67.105. Selten kann es neben zentralnervö­
sen Störungen zu einer nur wenige Tage dauernden, 
flüchtigen Pneumonie kommen. Die Prognose ist gut. 

• RS-Virus-Pneumonie Das RS-("respiratory­
syncytial"-)Virus, wegen der Synzytialbildung in 
Gewebskulturen so benannt, ist der wichtigste Erre­
ger von Atemwegserkrankungen in den ersten Le­
bensjahren67,116,128. 

Es entwickeln sich Winterepidemien, die sporadisch 
auf Erwachsene übergreifen; etwa die Hälfte aller 
Kinder wird bereits im 1. Winter infiziert, bei 90-100% 
der Erwachsenen sind neutralisierende Antikörper 
nachweisbar. Es besteht keine stabile Immunität, 
Reinfektionen sind häufig. 

Das Virus haftet im Epithel des Nasen-Rachen­
Raumes, führt hier zu einer nekrotisierenden Entzün­
dung. Durch deszendierende Ausbreitung kann das 
Lungenparenchym befallen werden; in schweren und 
tödlich verlaufenden Fällen findet man besonders 
eine proliferative Bronchiolitis mit lymphomonozytä­
ren Infiltraten und teils knospenartigen Epithelproli­
ferationen mit Tendenz zur Riesenzellbildung und ge­
legentlich zu beobachtenden, 3-6 ~m großen, azido­
philen, intrazytoplasmatischen Einschlußkörpern ; be­
troffen scheint besonders der Bereich der Bronchio­
len, in dem Clara-Zellen überwiegen98. Leukozytäre 
Reaktionen deuten auf bakterielle Superinfektion hin. 

Die bronchioläre Obstruktion bewirkt herdförmige 
akute Überblähungen des Lungengewebes und Luftver­
teilungsstörungen, klinisch unter dem Bild der spasti­
schen Bronchitis; Bronchiektasenentwicklung kann 
folgen. Bakterielle Superinfektionen, v. a. durch H. in­
fluenzae und hämolytische Streptokokken, sind nicht 
häufig. 

Die Letalität liegt unter 5%. 
• Masernpneumonie: Das Masernvirus hat eine hohe 
Kontagiosität; die Übertragung erfolgt v. a. durch 
Tröpfcheninfektion von Mensch zu Mensch. Die Allge­
meinerkrankung Masern geht regelmäßig mit katar­
rhalischen Erscheinungen an den Atemwegen einher, 
in schweren Fällen mit pulmonalen Komplikationen, 
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die überzufällig häufig auch mit zentralnervösen 
Komplikationen zusammenfallen67. 

Die Pneumonie tritt am häufigsten gleichzeitig mit 
dem Exanthem, seltener im Prodromalstadium auf3• 

Sie kommt als primäre, vorwiegend von den termina­
len Bronchiolen aus sich peribronchiolär ausbreiten­
de Viruspneumonie und in einer sekundär-bakteriell 
überlagerten Form vor, wobei Staphylokokken und 
Streptokokken, seltener Pneumokokken und H. influ­
enzae eine Rolle spielen. 

Bei etwa 25% aller Fälle ist mit pulmonalen Er­
scheinungen zu rechnen; die Letalität wird mit 
0,8-5,6% angegeben, wobei ältere, v. a. aber in ih­
rem Immunsystem geschädigte Personen beson­
ders gefährdet sind67. 

Morphologisch ergeben sich demnach unterschiedli­
che Befunde, die noch durch das wechselnde Ausmaß 
von Riesenzellbildung, insbesondere durch die disku­
tierten Beziehungen zur Hecht-Riesenzellpneumonie 
(Abb. 11.33 b), und durch mögliche Beziehungen zu 
einer Pertussisinfektion gerade in den tödlich verlau­
fenden Fällen kompliziert werden5.9.67.98. 

Charakteristisch ist neben der peribronchiolär-inter­
stitiell sich ausbreitenden histiozytären und lympho­
plasmazellulären Infiltration die starke Epithelhyper­
plasie, die unter hoher Mitoserate zu mehrschichtigen 
Übergangsepithel- bis Plattenepithelmetaplasien führt, 
wobei sich auch die bizarren vielkernigen Riesenzellen 
mit intranukleären Einschlußkörperchen entwickeln, 
die auch vom Alveolarepithel ausgehen können 127 
(Abb.11.33 c). Die Riesenzellbildung wird auf ein be­
sonderes F-Antigen (sog. Fusionsfaktor) in der Virus­
hülle zuruckgeführt98. 

Die bakteriellen Superinfektionen verwischen dieses 
Bild der typischen Viruspneumonie mehr oder weni­
ger. Abszedierungen, Pleuritis und Pleuraempyem kom­
men vor. 

Die oben erwähnte Beziehung zum Keuchhusten hat 
zu der Vermutung geführt, Bordetella pertussis sei 
ähnlich wie H. influenzae ein opportunistischer Er­
reger, dessen Pathogenität von einer primären Virus­
infektion abhänge9. 

Die chronischen Schäden der Bronchiolitis können 
Ausgangspunkt für die Entwicklung frühkindlicher 
Bronchiektasen (t> S.740) werden, wobei den Masern 
neben den RS-Viren-Infektionen wegen ihrer Häufig­
keit eine besondere Bedeutung zukommt. 
• Die Hecht-Riesenzellpneumonie61 wird heute - wie 
bereits von Hecht vermutet - zu dem Kreis der 
Masernvirusinfektion gerechnet. Sie entwickelt sich 
anscheinend auf dem Boden einer besonderen immu­
nologischen Situation des Wirtsorganismus98 auch 
ohne Ausbildung eines Hautexanthems20. Sie tritt ge­
häuft bei Kranken mit Störungen der Immunabwehr 
auf, z. B. bei leukämischen Kindern. Gegen das F-
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Antigen wird bei einer Immunisierung kein zirkulie­
render Antikörper gebildet. Eine Ausbreitung durch 
Fusion, d. h. besonders durch Riesenzellbildung, 
bleibt möglich, sofern die T-Killerzellfunktion gestört 
ist; hierfür scheint auch die eher geringer entwickelte 
Iymphozytäre interstitielle Begleitinfiltration gerade 
bei der Riesenzellpneumonie zu sprechen. 
• Mumps-Pneumonie: Das Mumpsvirus gehört eben­
falls in die Gruppe der Myxo- bzw. Paramyxoviren. 
Atemwegsinfekte sind bei Mumps selten, Pneumo­
nien stellen eine Rarität dar 67 • 

Adenoviruspneumonie 

Adenoviren, zu den DNS-Viren gehörig, sind beim 
Menschen wahrscheinlich die häufigsten Erreger 
von Atemwegsinfektionen3. 

Es sind derzeit 32 Serotypen bekannt, für die deutli­
che Unterschiede hinsichtlich der geographischen 
Verbreitung, des epidemiologischen Verhaltens und 
der Form des Krankheitsbildes bestehen67 • Ob ihre im 
Tierversuch nachgewiesene onkogene Potenz auch für 
den Menschen Bedeutung hat, ist nicht erwiesen. 

Die Infektionen verlaufen meist als uncharakteristi­
sche Atemwegsinfekte unterschiedlichen Schweregra­
des, nur selten als Pneumonien; sekundäre bakterielle 
pneumonische Komplikationen. v. a. durch Pneumo­
kokken, entwickeln sich am häufigsten bei Säuglingen 
und Kleinkindern, v. a. im Winter. Eine Mitbeteili­
gung der Konjunktiven. des Magen-Darm-Traktes. der 
Mittelohren und des ZNS kommt vor. 

Morphologisch 9,5o,67 findet man in den hyperämi­
schen Lungen graurote bis graugelbliche. unregelmäßi­
ge Herde. in der Bronchialschleimhaut Ulzerationen; 
nicht selten besteht eine fibrinöse Pleuritis. Herdförmi­
ge Überblähungen subpleural, gelegentlich intersti­
tielles Emphysem, kommen vor. 

Mikroskopisch fallen ausgedehnte Nekrosen des 
Bronchialepithels besonders in den peripheren Ab­
schnitten auf; dabei bestehen in der Bronchialwand 
und peribronchial lymphoplasmazelluläre und mono­
nukleäre Infiltrate. die sich in die Alveolarwände vor­
schieben. Der zytopathische Viruseffekt wird an den 
konstant auftretenden Nekrosen und an der Bildung 
ein- bis zweikemiger Riesenzellen mit Giemsa-positi­
ven intranukleären Einschlußkörpem deutlich, die bis 
5 ~m groß werden können9,98,127. Aus den Nekrosen 
werden Viren in großem Umfange frei und scheinen 
unter besonderen, noch unbekannten Bedingungen 
eine örtlich destruktive Immunreaktion auslösen zu 
können98• 

Aus den Epithelnekrosen kann eine Bronchiolitis 
obliterans resultieren. Die Regeneration erfolgt oft 
über eine Plattenepithelmetaplasie. Auch hier ist eine 
spätere Entwicklung von Bronchiektasen möglich. 

Pulmonale Zytomegalie 
Das Zytomegalievirus gehört ebenfalls zu den DNS­
Viren. Es ist nur fakultativ pathogen und befällt über­
wiegend Säuglinge und Kleinkinder. bei Säuglingen 
gelegentlich in Kombination mit einer Pneumozy­
stispneumonie. Bei Erwachsenen sieht man nur spora­
dische Fälle unter zytostatischer Therapie v. a. bei Re­
tikulosen und Leukosen, nach Transplantationen und 
Bluttransfusionen27,67; hier handelt es sich wohl um 
Reaktivierung latenter früher erworbener Infektionen. 

Die Manifestationen der Zytomegalie sind in den 
verschiedenen Altersgruppen unterschiedlich 101,102. 

Als Embryo- oder Fetopathie führt sie zu Fruchttod 
oder schwersten Fehlbildungen. Bei der generalisier­
ten Zytomegalie des Neugeborenen und jungen Säug­
lings ist die Lunge nur seltener in erheblichem Maße 
mitbetroffen, dagegen steht die pulmonale Affektion 
als atypische Pneumonie bei Erwachsenenfällen im 
Vordergrund, wenn auch oft durch die Primärerkran­
kung überlagert. 

Morphologisch ist die Pneumonie im frühen Kindes­
alter teils lobär ausgebreitet, im Erwachsenenalter 
meist peribronchiolär knötchenförmig grauweißlich 
bis gelblich-grünlich entwickelt. Es besteht eine Iym­
phoplasmazelluläre und mononukleäre interstitielle 
Infiltration. Die typischen "eulenaugenartigen" Rie­
senzellen (Abb. 11.33 d) entstehen durch einen hellen 
Hof um den aus DNS bestehenden Kerneinschluß in 
den geschwollenen Kernen lO2• Sie entwickeln sich 
nicht nur in Epithelien. sondern auch im Gefäßendo­
thel und adventitiellen Bindegewebe. 

Sonstige Viruspneumonien 
• Die Varizellenpneumonie wird durch das Herpesvi­
rus varicellae(DNS-Virus) ausgelöst, das dem Herpes­
virus hominis eng verwandt, dessen Pathogenität aber 
sehr unterschiedlich ist67• 

H.-hominis-Infektionen bleiben gewöhnlich lokali­
siert, die Atemwege und Lungen werden nur bei Her­
pes generalisatus äußerst selten befallen. Die einker­
nigen Riesenzellen mit Kerneinschlußkörper sind 
nicht für diese Infektion pathognomonisch127• Ältere 
Menschen sind häufiger betroffen3. 

H.-varicellae-Infektionen verlaufen bei etwa 70% 
symptomatisch. Bei Windpocken der Kinder tritt eine 
Pneumonie bei etwa 1 %, bei Erwachsenen bei bis zu 
50% auf, hier besonders bei reduzierter Abwehrlage67 • 

Die Prognose der Pneumonie ist i. allg. gut, doch 
wird bei schwer vorgeschädigten Personen mit einer 
Letalität um 17%, bei Schwangeren bis 44% gerech­
net l07, 

Morphologisch finden sich herdförmige, besonders 
peribronchioläre, vorwiegend mononukleäre Infiltra­
te, in den Alveolen liegt ein fibrinöses und z. T. hä­
morrhagisches Exsudat, auch können hyaline Mem­
branen entwickelt sein. Es bilden sich Nekrosen. die 
später fibrös abgekapselt werden und verkalken kön­
nen9• 

• Lungenveränderungen bei Infektionen mit Picomavi-



ren: Zu den Picornaviren zählen die Rhinoviren sowie 
die Enteroviren (Polio-, Coxsackie- und Echoviren). 

Rhinoviren sind vorwiegend Auslöser des banalen 
Schnupfens ("common cold"). Zahlreiche Virustypen 
sind bekannt73 • Die ätiologische Differenzierung ist 
sehr schwierig. Pneumonien entstehen wohl fast aus­
schließlich durch bakterielle Superinfektionen, denen 
das Virus den Weg bahnt67 • 

Enterovirusinfektionen verlaufen gewöhnlich als 
Schnupfen oder leicht fieberhafter grippaler Infekt. Vi­
ruspneumonien entstehen nur selten, besonders durch 
bestimmte Typen der Echo- und Coxsackie-Viren2o,67. 

• Reovirusinfektionen: Infiziert werden wohl v. a. 
Kleinkinder; 80% der Erwachsenen besitzen Antikör­
per. Fäkal-orale Schmierinfektionen spielen die 
Hauptrolle. Es entwickeln sich uncharakteristische 
Erkrankungen mit Fieber, Erbrechen, Durchfall und 
Schnupfen; gelegentlich treten schwere Erkrankungen 
mit Myokarditis, Hepatitis, Enzephalitis und v. a. 
Pneumonie auf67 • Die Lungenherde zeigen interstitiel­
le plasmazelluläre und mononukleäre Infiltrate und 
mehrkernige alveoläre Riesenzellen ohne Einschluß­
körper127. 

• Bei sonstigen Viruserkrankungen werden vereinzelt 
Lungenbeteiligungen bei Viren der Pockengruppe (be­
sonders Variola major), als Impfkomplikation nach 
Vakziniaapplikation, bei Infektion mit Viren der Arbo­
virusgruppe und bei Iymphozytärer Choriomeningitis. 
schließlich auch bei den fraglichen Viruserkrankun­
gen der infektiösen Mononukleose und bei der Katzen­
kratzkrankheit beschrieben67. 

Chronische interstitielle Pneumonien 
und Lungenfibrosen 

Definition 

Chronische interstitielle Pneumonien ind protra­
hiert verlaufende, im bindegewebigen Lungenge­
rüst ablaufende Entzündungen, die in eine Lun­
genfibrose au laufen. Infiltrate und Narbenmu ter 
entsprechen den Formen, die auch bei den akuten 
interstitiellen Pneumonien beobachtet werden 
(I> S.790). 

Klinisch ist oft eine Belastungsdyspnoe das erste 
Hinweiszeichen auf die Erkrankung. In den Spätsta­
dien entwickelt sich eine kardiorespiratorische Insuffi­
zienz. 

Terminologie 
Die Terminologie ist verwirrend, oft wurde die Benen­
nung von einem nicht regelmäßig auftretenden Be­
fund abgeleitet (z. B. muskuläre Zirrhose75) oder auf 
das vorherrschende Symptom bezogen ("adult respira­
tory distress syndrome"). Auch wurde in Ausdehnung 
der ursprünglich für akute Verläufe gegebenen Be-
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schreibung von Hamman u. Rich51 der Terminus 
Hamman-Rich-Syndrom auch auf die chronischen 
Verläufe angewendet. Eine durchgehende ätiologi­
sche Terminologie ist nicht möglich. 

Heute stehen im wesentlichen noch zwei Termi­
nologien nebeneinander: Von den meisten Klinikern 
wird die Bezeichnung ,jibrosierende Alveoli­
tis"25.43,83,92,95,96,123 bevorzugt. Demgegenüber ziehen 
die meisten Pathologen die Bezeichnung "chroni­
sche interstitielle Pneumonie und Fibrose" 
vor 4,5, 7,9,54.67, 79,112,114. Diese konnte von Liebow 68•69 ne-
ben der "üblichen interstitiellen Pneumonie" noch um 
weitere besondere morphologische Varianten ergänzt 
werden, deren Kenntnis durch die systematische 
Biopsiediagnostik und neuerdings die Zellanalyse an 
alveolärer Spülflüssigkeit mit Erfassung früher Sta­
dien gefördert wurde. 

Ätiologische Differenzierung 
Die früheren Beschreibungen gingen meist von den 
späten, morphologisch relativ uncharakteristischen 
Obduktionsbefunden der vollendeten Fibrose (Wa­
benlunge63,64) aus. In neuerer Zeit konnten bestimmte 
ätiologische Charakteristika in enger Anlehnung an 
die klinischen Verläufe herausgearbeitet werden; es 
bleibt aber eine große Zahl von Fällen unbekannter 
Ätiologie. Danach kann heute unterschieden werden 
in: 
• gewöhnliche ("idiopathische") interstitielle Pneumo­
nien einschließlich ihrer morphologischen Varianten 
der "desquamativen", "riesenzelligen" und "bron­
chiolitischen", ggf. auch "Iymphoiden" Formen69 ; 

• zur Fibrose führende Lungenbeteiligung an System­
erkrankungen, besonders bei Rheumatismus und sog. 
Kollagenosen ; 
• chronische Narbenstadien akuter Viruspneumonien 
nachgewiesener Ätiologie (I> S. 791); 
• Lungenfibrosen als Folge bekannter toxischer, physi­
kalischer oder chemischer Schädigungen des Lungen­
gewebes, wie z. B. Strahlenpneumonie (Abb.ll.34), 
gewerbliche Schäden durch Gase, Stäube, Dämpfe 
(I> S. 731,820); 
• Lungenfibrosen aus vernarbenden Granulomato­
sen. besonders Tuberkulose (I> S.818), Sarkoidose 
(I> S. 803); hier wird man schließlich auch die exogen 
ausgelösten allergischen Granulomatosen (I> S. 801) 
einordnen können. 

Morphologische Grundreaktionen 
Die Reaktionsbreite des Lungengewebes ist aufgrund 
seiner Struktur und zellulären Zusammensetzung be­
grenzt. Neben die chronisch-entzündliche interstitielle 
Infiltration ("murale Form"), deren Intensität wechselt 
und die über die Fibroblastenproliferation den Um­
bau zur Lungenfibrose bewirkt, treten alveoläre Reak­
tionen. Diese können in den frühen Phasen einen von 
den Lufträumen ausgehenden, die chronische Ent­
zündung einleitenden Schaden widerspiegeln (sog. 
"diffuse alveolar damage"4). Sie treten aber auch eher 
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Abb.11.34. Interstitielle Strahlenpneumonie, akutes Stadium 
(Strahlenfeld bei Mammakarzinom): Gefäßwandverquellung, 
Fibrinausscheidung und Epithelproliferation, noch keine Fibro­
sierung. H. E. 190fach 

reaktiv im Verlauf chronischer interstitieller Entzün­
dungen auf ("septale Reaktion"), wodurch Phasen un­
terschiedlicher Aktivität eher als besondere ätiologi­
sche Momente gekennzeichnet werden; hierzu gehört 
insbesondere die "desquamative Reaktion". 

Die nachfolgende Darstellung der Formen intersti­
tieller chronischer Pneumonie folgt der Einteilung 
von Liebow4,9,69. 

Formen der chronischen interstitiellen Pneumonie 
• Gewöhnliche (klassische) interstitielle Pneumonie 
("usual interstitial pneumonia" = UIP): Makrosko­
pisch ist eine Verbreiterung der Septen mit Reduzie­
rung der Alveolarisierung erkennbar. Bevorzugt sind 
die sub pleuralen Abschnitte betroffen. Die Übergänge 
zu unverändertem Lungengewebe sind unscharf, hier 
sind (auch bei Biopsien) die charakteristischen Befun­
de zu erwarten. 

Mikroskopisch (Abb. 11.35 a) besteht eine diffuse, 
meist vorwiegend intralobuläre, lymphoplasmazellulä­
re, interstitielle Infiltration, auch Eosinophile können 
aufgefunden werden. Schon früh beginnt eine Fibro­
blastenproliferation und Faservermehrung, wobei sich 
die Fasern zwischen Kapillaren und Alveolaroberflä­
che schieben. Im Alveolarepithel besteht gewöhnlich 
eine sog. kubische Transformation, die durch Vermeh­
rung der Pneumozyten Typ 11 zustande kommt. Hyali­
ne Membranen können entwickelt sein, in den Alveo­
larräumen liegen gewöhnlich nur einige Makropha­
gen. 

In fortgeschrittenen Stadien gehen die entzündli­
chen Infiltrate zurück, die fibröse Verbreiterung der 
Septen nimmt zu, die Alveolarstrukturen werden 
kleinwabig umgebaut (Abb. 11.35 b), die Kapillarisie­
rung ist reduziert. 

Makroskopisch erscheint die Pleura durch den Um­
bau "wie gehämmert". In etwa lIJ der Fälle kommt es 
ausgehend von Gefäßen und den Wänden respiratori­
scher Bronchiolen auch zu einer Vermehrung glatter 
Muskulatur (sog. muskuläre Lungenzirrhose). 
• Bronchiolitis obliterans mit interstitieller Pneumonie 
("Bronchiolitis obliterans with classical interstitial 
pneumonia" = BIP): Hier sind neben den Zeichen der 
- meist noch aktiven - interstitiellen Pneumonie in den 
Bronchiolen Nekrosen des Epithels ausgebildet, in den 
Lichtungen liegt fibrinhaltiges Material, das organi­
siert wird (I> S.738). Es ist zweifelhaft, ob diese Form 
bei den chronischen interstitiellen Pneumonien ein­
geordnet werden sollte4• Offenbar liegt hier noch ein 
recht akuter Prozeß vor, und es liegt nahe, an eine sub­
akute oder schon chronische Form einer Viruspneu­
monie zu denken, bei denen entsprechende bron­
chioläre Schäden in typischer Weise vorkommen 
(I> S.791). 
• Riesenzellige interstitielle Pneumonie ("giant cell in­
terstitial pneumonie" = GIP): Diese Variante ist sehr 
selten, es treten hier neben der interstitiellen entzünd­
lichen Reaktion im Alveolarbereich bizarre Riesenzel­
len auf, wobei man auch hier an eine Virusgenese den­
ken wird, wenn auch Einschlußkörper nicht nach­
gewiesen werden; gelegentlich kommen "asteroid 
bodies" vor. 
• Desquamative interstitielle Pneumonie ("desquama­
tive interstitial pneumonia" = DIP): Diese Form ist 
gekennzeichnet durch eine massive alveoläre Reaktion 
mit Ansammlung großer, im Zytoplasma leicht eosi­
nophiler, mononukleärer Zellen ohne wesentliche Fi­
brinabscheidung oder Leukozytenbeimischung. Die 
entzündliche interstitielle Infiltration und Fibrose 
kann gering sein. Die Pneumozyten (Typ 11) sind ver­
mehrt, geschwollen und dicht mit Lamellenkörper­
chen angefüllt. Die im Alveolarraum liegenden Zellen 
wurden zunächst für desquamierte Pneumozyten ge­
halten; es handelt sich aber nach den Ergebnissen en­
zymhistochemischer Untersuchungen nahezu durch­
weg um Makrophagen, die auch Surfaktantmaterial 
gespeichert haben26• 

Die ursprüngliche Vorstellung, es handele sich um 
eine spezifische Form interstitieller Pneumonie mit 
anderer (besserer) Prognose, hat sich nicht aufrechter­
halten lassen. Es liegt offenbar eine, vermutlich pha­
senhaft auftretende Reaktion mit erhöhter Surfaktant­
produktion vor, wie sie auch reaktiv-herdförmig bei 
anderweitigen mit Fibrosierungen einhergehenden 
Prozessen beobachtet wird. 
• Lymphatische interstitielle Pneumonie ("lymphoid 
interstitial pneumonia" = LIP): Diese Form ist durch 
eine starke interstitielle lymphoretikuläre Infiltration 
mit reifen Lymphozyten, z. T. auch Plasmazellen ge­
kennzeichnet (Abb.11.35 c), auch kommen Sekundär­
follikel mit breiten, gelegentlich epitheloiden Reakti­
onszentren zur Entwicklung70• Der Prozeß ähnelt dem 
lokalisierten Pseudolymphom. Es bestehen Beziehun­
gen zum Sjögren-Syndrom (I> S.800). 



Abb.11.35a-f. Chronische interstitielle Pneumonie und Lun­
genfibrose : a Gewöhnlicher (klassischer) Typ der interstitiellen 
Pneumonie (usual interstitial pneumonia = UIP). Schon deutli­
che Fibrose, geringe interstitielle entzündliche Infiltration, 
schwache sog. desquarnative Reaktion. H. E. 300fach. b Typi­
sche Mantelfibrose im Unterlappen bei einem Fall von UIP. 
c Lymphoide interstitielle Pneumonie (UP). Dichte lymphozy­
täre Infiltration der Septen mit Follikelbildung, keine chroni-
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sche lymphatische Leukämie. H. E. 150fach. d Lungenherd bei 
Siliko-Arthritis (Caplan-Syndrom). H. E. 200fach. e Gitterförmi­
ge interlobuläre Fibrose, möglicherweise nach Streptokok­
kenpneumonie in Verbindung mit Pleuritis entstanden. E.vG. 
5,6fach. f Wabig-fibrotischer Lungenumbau ("honeycomb 
lung", "bronchiolektatisches Emphysem", "emphysematöse Ge­
TÜstsklerose"). Schnittflächenfoto, 2fach 
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Lungenbeteiligung bei Systemerkrankungen 

Die Mitbeteiligung der Lunge bei verschiedenen Sy­
stern erkrankungen reicht von frühzeitigem und 
schwerem, das Krankheitsbild bestimmendem Befall 
bis zu spät auftretenden, in ihrer Spezifität unsicher 
bleibenden Herdprozessen; nicht selten ist die histo­
logische Diagnostik nur bei Kenntnis des gesamten 
Krankheitsbildes möglich25,59, 76,112, Ein Teil der in Fi­
brose auslaufenden Fälle "idiopathischer" progressi­
ver interstitieller Pneumonien könnte eine dominie­
rende Lungenmanifestation anderweitig nicht hervor­
tretender systemischer Erkrankungen sein, 

Lungenbeteiligung bei Rheumatischem Fieber 
und Chronischer Polyarthritis 

Die Angaben über die Häufigkeit sind noch sehr un­
terschiedlich und reichen von 1_60%36,117, Jugendliche 
Patienten sollen besonders betroffen sein, Im zeitli­
chen Ablauf wird gleichzeitiges oder späteres Auftre­
ten der Lungenveränderungen beobachtet, sie können 
gelegentlich der Gelenkerkrankung auf Jahre voraus­
laufen, Interstitiell-pneumonische Prozesse mit Über­
gang in Lungenfibrose werden bei 1-2% der Fälle 
beobachtet85. 
• Die rheumatische Pleuritis ist gewöhnlich serofibri­
nös; unter dem Fibrinbelag wird gelegentlich eine pa­
lisadenförmige Anordnung von Fibroblasten und Hi­
stiozyten gefunden. Proliferationen der Deckzellen 
können in Biopsien ein Mesotheliom vortäuschen4. Es 
resultieren zumeist ausgedehnte Verwachsungen; plat­
tenartige Hyalinisierungen sind nicht typisch. 
• Rheumatische Knötchen kommen selten vor. Sie lie­
gen vorwiegend septa! und subp!eural und sind durch 
nekrotische Zentren gekennzeichnet, die von oft pali­
sadenförmig angeordneten Histiozyten und Fibrobla­
sten umgeben werden. Besonders unter Kortikoidthe-

rapie kann es zur Kavernisierung und durch Ruptur 
bei subpleuraler Lage zum Pneumothorax kommen9. 
• Bei Pneumokoniosen kann sich die typische rund­
herdartige, oft konzentrisch geschichtete Caplan­
Läsion (I> S.826, Abb. 11.35 d) bilden22,44,45, die diffe­
rentialdiagnostisch oft nur schwierig gegen eine 
Silikotuberkulose abgegrenzt werden kann41 . 
• Die rheumatische Pneumonie, die sich als Begleit­
reaktion des rheumatischen Fiebers entwickelt und 
meist mit einer Polyserositis und rheumatischen Kar­
ditis verbunden ist66,67, verläuft meist recht wechsel­
haft und oft flüchtig, von den Folgen der Herzerkran­
kung überlagert. Eine starke Alveolarzellproliferation 
mit vereinzelten Riesenzellen, Ödem und hyalinen 
Membranen, dazu lymphoplasmazelluläre, intersti­
tielle und perivaskuläre Infiltrate mit großen basophi­
len Zellen und gelegentlich Aschoff-Geipel-Granulome 
prägen das morphologische Bild, zu dem im subaku­
ten und chronischen Stadium Fibroblastenproliferati­
on, Exsudatorganisation und Fibrosierung hinzutre­
ten können33,112. 

• Die chronische interstitielle Pneumonie und Fibrose 
ist die bedeutsamste rheumatische Lungenerkrankung 
und tritt bei 1-2% der Patienten mit rheumatischer 
Arthritis auf. Sie ist bei Fehlen sonstiger typischer 
rheumatoider Prozesse von der "idiopathischen" 
Form nicht zu unterscheiden95, so wie auch etwaige 
ätiologische Beziehungen vieler "idiopathischer" 
Lungenfibrosen zudem rheumatischen Formenkreis 
fraglich bleiben. Die morphologischen Frühverände­
rungen mit Ödem, hyalinen Membranen, fibrinösem 
Exsudat mit einigen Erythrozyten und Makrophagen 
sind nicht spezifisch9,67, typische Granulome sind sehr 
selten 12. In den späten Phasen gehen diese Erschei­
nungen zurück, es kommt zur Fibroblastenproliferati­
on und intra- und perilobulären Fibrose, die in den als 
solchen unspezifischen Typus der fibrotischen Wa­
benlunge führt. 
• Die Panchondritis rheumatica (I> S.738) kann sel­
ten Trachea und große Bronchien befallen 103; sie ist 
häufiger mit Lupus erythematodes disseminatus und 
Sjögren-Syndrom verbunden9. 

Lungenbeteiligung bei den sog. Kollagenosen 

Zu den "pararheumatischen" Kollagenosen werden 
der Lupus erythematodes disseminatus, die progressi­
ve Sklerodermie, die Dermatomyositis und die Periar­
teriitis nodosa sowie andere Immunvaskulitiden ge­
rechnet. Die Lungen können bei allen diesen Krank­
heiten betroffen sein56. 

Sklerodermie (progressive systemische Sklerose) 

Hierbei wird die Lunge meist erst spät, aber verhält­
nismäßig oft befallen (Abb.11.36a); die Angaben rei­
chen von 25_100%36,78,111. 

Erscheinungen eines floriden akuten Stadiums kön­
nen weitgehend fehlen; die Fibroblastenproliferation 
erfolgt oft ohne wesentliche entzündliche Begleitinfil-



Abb.11.36a-d. Immunologische Gerüsterkrankungen: a Lunge 
bei Sklerodermie. Kapillarwandverquellung, lymphoplasmazel­
luläre interstitielle Infiltration, geringe Exsudation in die Alveo­
larräume, noch keine deutliche Fibrose. H. E. 330fach. b Lunge 
bei Goodpasture-Syndrom. Frische Blutungen und Reste älterer 
Blutungen (Sektionsfall, 22jähr. Mann). H. E. 150fach. c Sog. 

trationen67• Im Randgebiet der Fibrosierung bestehen 
gewöhnlich ein interstitielles Ödem und Schwellun­
gen des Alveolarepithels. Es kommt zunächst zur Bil­
dung wirrer Retikulinfasemetze, zur Ruptur der elasti­
schen Fasersysteme und zum Kapillaruntergang9• Es 
folgt der wabig-fibrotische Umbau, der besonders die 
Mantelzone unter Betonung der basalen Lungenab­
schnitte betrifft5,55.84. An den kleinen Pulmonalarterien 
und Arteriolen treten oft ausgedehnte, bis zur Lich­
tungsobliteration führende Wandschäden auf, die z. T. 
aber eher als posthypertonisch gedeutet werden53• Be­
sonders in der sklerodermischen Wabenlunge werden 
Hyperplasien und Dysplasien des Bronchiolar- und 
Alveolarepithels beobachtet, die schließlich zum 
Adenokarzinom (bronchioloalveolären Karzinom, [> S. 
835,841) führen können9. 

Lupus erythematodes disseminatus 

Bei dieser Krankheit wird die Lungenbeteiligung mit 
30-70% angegeben4,67, 118. 
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exogen-allergische Alveolitis. Epitheloide Granulome (G) ne­
ben der interstitiellen Infiltration (offene Lungenbiopsie von ei­
nem Taubenzüchter). H. E. 150fach. d Experimentelle allergi­
sche Granulomatose nach Applikation von komplettem Freund­
schem Adjuvans. Präp. Prof. Kissler (Bochum) 

Das morphologische Bild ist nicht spezifisch. Im frü­
hen Stadium werden interstitielles Ödem, lymphoplas­
mazelluläre, z. T. histiozytäre interstitielle Infiltrate, fi­
brinoide Nekrosen von Arteriolen und Kapillaren, 
hyaline Membranen, fibrinös-hämorrhagische Exsu­
date, Alveolarzellschwellung und -desquamation 
beobachtet. Gelegentlich scheinen auch fokale Ne­
krosen und Granulome aufzutreten9• Im weiteren Ver­
laufkommt es zur Fibroblastenproliferation mit Ent­
wicklung einer vorwiegend subpleural-basalen inter­
stitiellen Fibrose, die auch von Herden kamifizierter 
alveolärer Pneumonie durchsetzt sein kann46• 

Dermatomyositis 

Häufigkeit und Ausmaß der Lungenbeteiligung bei 
der Dermatomyositis (Polymyositis) sind seltener und 
geringer ausgeprägt. Die morphologischen Befunde 
sind ähnlich wie bei dem Lupus erythematodes, die 
sich entwickelnde Fibrose ist ebenfalls vorwiegend 
subpleural-basal lokalisiert9,35. Es scheint ebenfalls 
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eine Beziehung zur Entstehung von Tumoren vorzu­
liegen4. 

Ankylosierende Spondylitis 

Hierbei können Lungenveränderungen Jahre nach 
Beginn der Erkrankung auftreten. Sie sind uncharak­
teristisch; die Fibrose und bullöses Emphysem kön­
nen narbig ausgeheilte Spitzentuberkulosen imitie­
ren4,28. Aspergillusbefall und Bildung von Aspergillo­
men werden beschrieben. 

Lymphoide interstitielle Pneumonie 

Sie könnte gegenüber den übrigen erwähnten mor­
phologischen Formen der interstitiellen Pneumonien 
([> S.795) eine gewisse Sonderstellung hinsichtlich ih­
rer Ätiologie, ihrer Beziehungen zu anderweitigen 
Erkrankungen, besonders zu dem rheumatischen 
Formenkreis, und hinsichtlich des Verlaufes ein­
nehmen9,92. So kommen lymphoproliferative Lun­
genveränderungen bei etwa 9-33% der Fälle von 
Sjögren-Syndrom vor, die teils in einer Atrophie der 
bronchialen Schleimdrüsen mit dichter lymphoplas­
mazellulärer Infiltration, teils auch in einer starken 
lymphozytären Form der interstitiellen Pneumonie 
mit Lymphfollikelbildung (Pseudolymphom) beste­
hen9,37,109. In anderen Fällen kommt es zur Entwick­
lung maligner Lymphome oder der lymphomatoiden 
Granulomatose ([> S.846), die vorwiegend die Lun­
gengefäße befälle,71,86. 

Formenkreis der Immunvaskulitiden 

Bei diesen Erkrankungen ist die Lunge nur mitbeteilig­
tes Organ, das durch Abscheidung zirkulierender 
Immunkomplexe in kleinen Lungengefäßen betroffen 
wird. Die Lungenveränderungen können im Mittel­
punkt der Erkrankung stehen. In die Gruppe des 
"Vaskulitissyndroms"15 gehören verschiedene Krank­
heitsformen, die sich durch den Befall größerer Ge­
fäßäste mit den entsprechenden Rückwirkungen auf 
das Lungengewebe von den chronischen interstitiel­
len Pneumonien unterscheiden, bei denen die primäre 
Läsion im Alveolarbereich liegt und häufig mit Kapil­
larwandschäden einhergeht. 
• Bei der Periarteriitis nodosa ist die Lunge in etwa 
der Hälfte aller Fälle betroffen4,9,119. Sowohl die Pul­
monalarterien wie auch die Bronchialarterien können 
befallen sein. Es bilden sich knotige perivaskuläre 
Herde, die später vernarben; gröbere Infarkte sind 
selten. 
• Das Krankheitsbild der pulmonalen allergischen 
Granulome steht in enger Beziehung zur Periarteriitis 
nodosa. Es bilden sich verstreute 1-5 cm große, grau-

gelbliche Herde mit einem Zentrum aus fibrinoider 
Nekrose oder infarziertem Lungengewebe, das von ei­
nem epitheloiden Zellsaum mit einigen Riesenzellen 
und lymphozytär-eosinophilen Infiltraten umgeben 
ist9. Die kleinen Arterien, teils auch Venen, sind oft 
weitgehend zerstört; ihr Befall ist diagnostisch ent­
scheidend. Gelegentlich kommt es zu einer terminalen 
akuten thrombotischen und hämorrhagischen Glome­
rulitis. 
• Die Wegener-Granulomatose 120 stellt in ihrer gene­
ralisierten Form im gesamten Respirationstrakt, mit 
der generalisierten Arteriitis und Nierenbeteiligung 
eine schwere Form der allergischen Granulomatose 
dar, als deren Ursache ein aus Luftwegsinfektion 
stammendes Allergen diskutiert wird7. Die Erkran­
kung ist selten, sie tritt besonders im 4. und 5. Lebens­
jahrzehnt auf und befällt Frauen etwas häufiger als 
Männer. 

Die Krankheit beginnt im oberen Respirationstrakt. 
Pulmonale Komplikationen, Nieren versagen oder 
Kachexie sind die häufigsten Todesursachen. Die Gra­
nulome können in den Lungen zu großen infarktarti­
gen Herden konglomerieren und einschmelzen. Es be­
steht eine proliferative und nekrotisierende Vaskulitis. 
Die Herde bestehen aus Epitheloidzellen, Riesenzel­
len des Langhans- oder Fremdkörpertypus, Lympho­
zyten, Plasmazellen und wechselnd reichlich Eosino­
philen. In Spätstadien können sich miliare Herde in 
allen Organen bilden. Auch die Glomerulitis und gra­
nulomatöse Periglomerulitis ist eine Späterscheinung. 

In etwa YJ der Fälle ist die Lunge primär betrof­
fen9,23; solche Fälle werden heute z. T. bei den pulmo­
nalen allergischen Granulomen (s.o.) geführt. 
• Eosinophile Pneumonien sind ätiologisch unter­
schiedlich9,31,67. Die parasitären Erkrankungen als frü­
her offenbar häufigste Ursache haben an Bedeutung 
zunehmend verloren. Bei pulmonaler Aspergillose 
kann es zu eosinophilen Infiltraten, in schweren Fäl­
len der sog. bronchozentrischen Granulomatose auch 
zu Nekrosen und "eosinophilen Abszessen" sowie 
eher sekundärem Gefäßbefall kommen. In anderen 
Fällen liegen der Periarteriitis nodosa vergleichbare 
primäre Gefäßveränderungen vor118• Hier scheinen 
chemisch, v. a. medikamentös ausgelöste Erkrankun­
gen, bei denen die auslösenden Agenzien Haptencha­
rakter haben, eine besondere Rolle zu spielen, z. B. 
Nitrofurantoin, Sulfonamide u. a.9. 
• Die pulmonale Histiozytosis X ist eine auf die Lunge 
beschränkte Histiozytose mit meist starker Eosinophi­
lie entsprechend einem lokalisierten eosinophilen 
Granulom4• Übergänge zur eosinophilen Pneumonie, 
die durch vorwiegend intraalveoläre Eosinophilenan­
sammlung, eosinophile Abszesse und Bluteosinophi­
lie gekennzeichnet ist, kommen vor. Charakteristisch 
sind histiozytäre Zellen mit ovalen oder nierenförmi­
gen Kernen, 1-2 Nukleolen und leicht eosinophilem 
Zytoplasma, elektronenmikroskopisch spezieller Or­
ganellenstruktur9,17. Die Herde können vernarben. Sie 
sind meist klein, knötchenförmig, auch kavernisiert. 



Bei subpleuraler Lage können sie Ausgangspunkt für 
einen Spontanpneumothorax sein. Bei protrahierter 
Bildung und Vernarbung immer wieder neu aufschie­
ßender Herde kann sich ein zystisch-wabiger Lungen­
umbau ergeben. 
• Bei dem Goodpasture-Syndrom liegt eine Vaskulitis 
im Kapillarbereich vor118• Führendes klinisches Sym­
ptom sind die oft schubweise auftretenden, nicht sel­
ten schweren und innerhalb von Tagen bis Wochen 
tödlichen Lungenblutungen, die meist vor einer mani­
festen Nierenerkrankung auftreten. 

Makroskopisch sind die Lungen von grobfleckigen 
rötlichen bis bräunlichen Blutungsherden durchsetzt. 

Mikroskopisch (Abb.l1.36b) sind die Alveolarräu­
me von Erythrozyten ausgefüllt; Siderophagen sind in 
großer Menge auch im Interstitium nachweisbar, es 
kommt zu Aufsplitterungen und Eisen-Kalk-Inkrusta­
tionen der elastischen Fasern. Die Kapillariitis wird 
durch Verquellung der Basalmembranen erkennbar, 
die Ablagerung der sog. GBM-Antikörper ist immun­
histochemisch oder immunfluoreszenzmikroskopisch 
nachweisbar. 
• üb die idiopathische Lungenhämosiderose5,9,24 eine 
ähnliche immunologische Ätiologie hat oder eine auf 
die Lunge begrenzte Form des Goodpasture-Syn­
droms darstellt, ist offen. Die Erkrankung tritt schon 
im Kindesalter auf und verläuft meist über Jahre. Die 
Elastikaveränderungen mit Kalk-Eisen-Inkrustatio­
nen sind meist viel stärker entwickelt. Es kommt zu 
ausgedehnteren Gerüstfibrosen und ggf, zur pulmo­
nalen Hypertonie, 

Exogen-allergische Alveolitis 

Definition 

Unter der Diagnose exogen-allergische Alveolitis 
(auch "extrinsic" -allergische Bronchioloalveolitis, 
Hypersensitivitätspneumonitis) werden Lungener­
krankungen zusammengefaßt, die durch jeinparti­
kuläres, antigen wirksames, proteinreiches Material 
meist tierischer oder pflanzlicher Herkunft ausge­
löst werden. 

Ätiologie, Pathogenese, Klinik 
Ein Teil der Erkrankungen wird durch beruflichen 
Kontakt erworben, Am häufigsten treten hierorts die 
Farmer- und Vogelhalterlunge auf. Übersichten über 
die Vielzahl möglicher Agenzien4,92. 

Klinischer Verlauf und Morphologie legen nahe, 
daß neben der Arthus-(Typ-III-)Reaktion eine Hyper­
sensivitätsreaktion vom verzögerten Typ IV und wahr­
scheinlich auch unspezijische entzündliche Reaktionen 
zusammenwirken 100. 

Im typischen Fall setzen die Symptome (Luftnot, 
auch fieberhafte Allgemeinreaktion) wenige Stunden 
nach der Exposition ein und erreichen ihr Maximum 
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nach 6-12 h. Doch ist bei etwa der Hälfte der Patien­
ten der Krankheitsbeginn v. a. bei weniger massiver 
protrahierter Exposition weniger markant, so daß der 
Zusammenhang mit der Antigeninhalation kaum be­
merkt wird. Die Veränderungen sind im akuten Sta­
dium noch reversibel. Nach wiederholten schweren 
Anfällen oder bei fortbestehender Exposition entwik­
kelt sich das chronische Stadium, das in Lungenfibrose 
mit kardiorespiratorischer Insuffizienz auslaufen 
kann. 

Morphologie 
• Im akuten Stadium besteht das Bild der interstitiel­
len Pneumonie mit Iymphoplasmazellulären und hi­
stiozytären Infiltraten und Ödem. Dazu tritt eine bron­
chiolitische Komponente oft deutlich hervor, die durch 
Wandödem, entzündliche Wandinfiltrationen und 
Exsudationen in die Lichtung, auch mit Leukozyten, 
gekennzeichnet ist4,9, 100. An den kleinen Arterien und 
Arteriolen liegt meist eine deutliche Endothelzell­
schwellung vor, gelegentlich besteht auch eine Wand­
infiltration. Die sarkoidoseähnlichen epitheloidzelli­
gen Granulome treten etwa in der 3. Woche auf und 
sind besonders in den Lobuluszentren zu finden 
(Abb.l1.36c). Riesenzellen eher des Fremdkörperty­
pus, gelegentlich mit Einschluß doppelbrechenden 
Materials, kommen vor. Die Granulome lösen sich 
innerhalb einiger Monate auf und werden zum Ende 
einer akuten Episode oft vermißt. 
• Im chronischen Stadium besteht eine relativ feinnet­
zige diffuse Fibrose, in die gröbere, gewöhnlich peri­
bronchioläre Herde eingelassen sind, zwischen denen 
Fibrosebänder ziehen können. Die entzündlichen Infil­
trate sind geringer, am ehesten noch um Bronchiolen 
und Gefäße nachweisbar. 
• Im Endstadium findet man kleine und gröbere "Zy­
sten" im Sinne der Wabenlunge, die im Gegensatz zu 
der "idiopathischen" Lungenfibrose am stärksten in 
den überlappen entwickelt sind. Granulomnarben 
sind nicht typisch. Gelegentlich scheinen auch Fälle 
vorzukommen, bei denen sich mehr das klinische und 
morphologische Bild einer obstruktiven Lungener­
krankung mit Emphysem entwickelt, während fibroti­
sche Veränderungen weitgehend zurücktreten4• 

Sarkoidose 

Epidemiologie, Ätiologie 
Die Sarkoidose ist eine generalisierte epitheloidzellige 
Granulomatose. Sie wurde zunächst als Hautkrank­
heit angesehen, erst später als Systemerkrankung er­
kannt19,99. Erst die breite Anwendung der Röntgenun­
tersuchungen hat die Häufigkeit der Erkrankung und 
das relativ häufige Vorkommen asymptomatischer 
Fälle aufgedeckeo. 

Die Sarkoidose zeigt große Unterschiede der Häu­
figkeit, die von 8 (Dänemark) bis 64 (Schweden) 
Kranke/l00000 Einwohner reicht; in der ERD ist mit 
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8-10 Fällen/100 000 ZU rechnen16• Im Obduktionsgut 
wurde in Malmö eine Häufigkeit von 0,64-1,0% fest­
gestelle. 

Die Häufigkeitsverteilung weist einen Erkrankungs­
gipfel im 3. und 4. Lebensjahrzehnt auf65 • Die Vertei­
lung auf die Geschlechter ist annähernd gleich. Die 
dunkelhäutigen Rassen scheinen stärker betroffen. 
Neben der Erkrankung der mediastinalen Lymphkno­
ten gilt der Lungenbefall mit über 80% als zweithäu­
figste Organmanifestation. 

Ätiologie, Pathogenese 
Die Ätiologie ist unbekannt; eine Polyätiologie steht 
zur Debatte4,7,9,59,65. Neben der noch weit verbreiteten 
Vermutung, es handele sich um einen atypischen Tu­
berkuloseverlauf oder eine atypische Mykobakteriose 
wird die Sarkoidose als Reaktionskrankheit auf ver­
schiedene Noxen wie Viren, verschiedene Bakterien 
bzw. Bakteriensubstanzen, inhalierte organische und 
anorganische Stäube u. a. diskutiert. Die schwache 
oder fehlende Tuberkulinreaktion ist bemerkenswert; 
der Kveim-Test ist bei 80% der akuten und etwa 38% 
der chronischen Fälle positiv. 

Wegen der öfter ausgeprägten Lymphopenie wurde 
die Rolle der Lymphozyten untersucht und eine 
Störung der T-Lymphozytenjunktion angenommen. 
Schließlich besteht auch der Verdacht, daß eine erbli­
che Komponente eine Rolle spielen könne. 

Insgesamt ist festzustellen, daß die Bildung epithe­
loidzelliger Granulome in den Lungen keineswegs 
spezifisch ist, sondern bei vielfachen unterschiedli­
chen Schädigungen (Tuberkulose, Berylliose, exo­
gen-allergischer Alveolitis, Talkum, Hartmetall­
erkrankung, Pilzbefall, Vaskulitis und Tumoren) 
auftreten kann65• 

Die Diagnose Sarkoidose bedarf einer genauen kli­
nisch-pathologischen Korrelation, und es sollte z. B. 
durch Leberbiopsie und/oder Hautnarbenbiopsie der 
Versuch des Nachweises eines multisystemischen Be­
falles unternommen werden. 

Formen, Klinik, Verlauf 
Die akute Sarkoidose beginnt fieberhaft, oft mit Ge­
lenkschmerzen ; ein Erythema nodosum tritt bei \4 der 
Kranken auf. Bei etwa 80-90% der Erkrankten 
kommt es innerhalb von 1-2 Jahren zur Rückbildung. 
Die chronischen progredienten Verläufe enden bei etwa 
5% der Kranken tödlich, meist infolge kardiorespira­
tori scher Insuffizienz als Folge einer Lungenfibrose. 

Die Krankheitsstadien der thorakalen Sarkoidose 
werden klinisch nach röntgenologischen Gesichts­
punkten eingeteilt: 
• Im Stadium I besteht ein meist bihilärer Lymphkno­
tenbefall, öfter sind auch die paratrachealen Lymph­
knoten mitbetroffen ; 

• im Stadium II sind die Lungen in Form einer netz­
förmigen feinstreifigen Strukturvermehrung betroffen, 
die perihilär oft dichter als peripher entwickelt ist; 
auch bei dem überwiegenden Teil der Kranken in die­
sem Stadium tritt noch eine spontane oder thera­
pieunterstützte Ausheilung ein . 
• Das Stadium II! ist das Stadium der Fibrose 
(Abb. 11.37 a), wobei es oft zu Verziehungen der nar­
big indurierten Hili und verstreuten Atelektasen 
kommt; eine Heilung ist hier nicht mehr möglich. 

Systematische Untersuchungen, v. a. mittels der 
transbronchialen Biopsie, haben ergeben, daß die 
Lungen auch im Stadium I öfter befallen sind, der 
Nachweis gelingt bei 10 Biopsien in fast 100%, als 
ausreichend werden 5 Biopsien aus dem am stärksten 
betroffenen Lungenabschnitt angesehen91 ; die Nach­
weisrate in Bronchusbiopsien liegt wesentlich niedri­
ger, die Mediastinoskopie ergibt regelmäßig positive 
Befunde. 

Morphologie (Abb. 11.37 a-c) 
Die befallenen Lymphknoten sind dicht von anfangs 
einzeln stehenden Epitheloidzellgranulomen durch­
setzt, die eine Tendenz zur Konglomeration und Fi­
brosierung aufweisen. 

In den Lungen stehen die Granulome unter gewisser 
Bevorzugung der Mittelgeschosse nicht selten in 
Gruppen unregelmäßig verteilt. Sie erscheinen als 
2-3 mm große, grauweißliche Knötchen, nicht selten 
als 1-2 cm große Konglomeratherde, und zeigen eine 
bevorzugt peribronchiale, paraseptale und pleurale 
Lage (Abb. 11.37b). Selten können sich in sehr großen 
Konglomeratherden Kavernisierungen entwickeln. 

Mikroskopisch werden die Knötchen von großen 
Epitheloidzellen in einem mosaikartig zusammenge­
setzten Zellkomplex gebildet. Es kommt nicht zur Ver­
käsung, nur gelegentlich findet man eine geringe, et­
was körnige zentrale Nekrose (Abb. 11.37 f). 

Elektronenmikroskopisch ist das Zytoplasma der 
Epitheloidzellen organellenreich. Riesenzellen des 
Langhans-Typus kommen in unterschiedlicher Häu­
figkeit vor. Sie enthalten im Zytoplasma häufiger kon­
zentrisch geschichtete Kalkschollen (Schaumann­
Körper), seltener sternförmige, 5-30/lm große, zyto­
plasmatische Einschlüsse, die sog. "asteroid bodies", 
die aus eingestülpten Mikrovilli der Zelloberfläche49 

bzw. Mikrotubuli, Mikrofilamenten und Zentriolen 
einverleibter Epitheloidzellen21 zu entstehen scheinen. 
Ein randlicher Lymphozytensaum ist nur schwach 
entwickelt. 

Charakteristisch ist die fortschreitende Fibrosierung 
(Abb. 11.37 a), die unter Rückbildung der Epithe­
loidzellen zur hyalinen Verschwielung flihrt 48• 

Sie beginnt in der Granulomperipherie, von der aus 
Kollagenfaserbündel in das Innere ziehen und unter 



Hyalinisierung zunehmend breiter werdens1 • Durch 
Konfluenz der Knötchen werden größere Schwielen­
felder gebildet. 

Die entstehende Lungenfibrose entwickelt sich hili­
fugal in Form fortschreitender diffuser Fibrosierung 
oder durch grobherdige Infiltration. Die Granulome 
folgen den peribronchialen und septalen Lymphbah­
nen7• Es kommt zur narbigen perihilären Schrumpfung 
des Lungengewebes einschließlich der hilären Lymph­
knoten. In der Peripherie ergibt sich ein wabiger Um­
bau mit linsen- bis erbsengroßen, durch derbes Bin­
degewebe begrenzten, glattwandigen Hohlräumen 
([> Abb. 11.35 f). In diesem Stadium besteht eine Lun­
genstarre mit schweren, vorwiegend restriktiven Venti­
lationsstörungen. Der Gefäßschwund in der Fibrose 
und die nicht selten in Verbindung mit der Granulo­
matose auftretenden Intimaprolijerationen in den klei­
nen Arterien und Arteriolen tragen zur Entstehung 
einer pulmonalen Hypertonie und eines chronischen 
Cor pulmonale wesentlich bei. 

Pneumomykosen 

eben der Haut wird die Lunge mit am häufig ten 
von Pilzerkrankungen befallen9• 11 •67• Es handelt 
sich dabei mei t um fakultativ pathogene Keime, 
die erst bei herabgesetzter Resistenz progressive, ge­
legentlich tödliche Systemmyko en hervorrufen 
( og. opportuni tische Infektion). 

Die Keimausbreitung erfolgt meist deszendierend 
oder durch Aspiration über den Mund- oder Rachen­
raum ; bei septischen Prozessen kann die Lunge auch 
erst sekundär-hämatogen befallen werden. Zum Pilz­
nachweis im Gewebe [> Schabinski u. Bader97 • 

Es ist meist noch üblich, in europäische und außer­
europäische Mykosen einzuteilen7•121 ; doch wird eine 
strikte räumliche Begrenzung durch die hohe Bevöl­
kerungsfluktuation zunehmend durchbrochen. 

Europäische Lungenmykosen 

Candidiasis, Aspergillose und Kryptokokkose sind 
die wichtigsten in Europa einheimischen (aber auch 
überall sonst vorkommenden) Mykosen. 

Candidiasis (Moniliasis, Soormykose) 
Sie wird ganz überwiegend durch Candida albicans, 
einen hefeähnlichen Sproßpilz, hervorgerufen, der be­
sonders auf Oberflächen bis zu 600 ~m lange Hyphen 
bildet. Es entwickelt sich ein trockener, grauer Belag 
aus ovoiden Zellen und Hyphen, die mit Fibrin ver­
mischt sind; das Pilzmyzel kann tief in das Gewebe 
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Abb.11.37a-c. Sarkoidose: a Wabig-fibrotischer Umbau des 
Oberlappens und subpleural-dorsaler Teile des Unterlappens 
bei Sarkoidose. b Teils konglomerierende Sarkoidoseknötchen 
der Pleura. c Junges epitheloidzelliges Granulom in Hilus­
lymphknoten (Mediastinoskopiepräparat). H. E. 300fach 

eindringen. Die Pilze sind grampositiv, am besten mit 
der PAS-Färbung darstellbar. 

Langdauernde Antibiotikagaben, Kortikoidmedika­
tion und die Behandlung mit Zytostatika und Immun­
suppressiva begünstigen die entsprechend zunehmend 
häufigere Entwicklung der Mykose. Neben der endo-
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genen Infektion scheinen Keimverschleppungen 
durch infizierte Instrumente und exogene Infektionen 
mit Candida tropicalis und pseudotropicalis häufiger 
zu werden7. 

In den Lungen wird zwischen einer Candidabron­
chitis in den größeren Bronchien und der (invasiven) 
Candidapneumonie unterschieden, die zu Nekrosen, 
Mikroabszessen und selten zu einer granulomatösen 
Reaktion führen kann 125• 

Aspergillose 
Sie ist eine exogene Schimmelpilzerkrankung, meist 
durch Aspergillus fumigatus hervorgerufen, der sep­
tierte, 7-10 /lm breite Hyphen bildet, die sich im Win­
kel von 45° teilen und in großen Kolonien radiär lie­
gen; sie sind in der H. E.-Färbung sichtbar, besser 
jedoch mit der PAS-Färbung oder nach Grocott dar­
zustellen. 

Die Infektion kann primär durch massive Einat­
mung von Pilzsporen oder sekundär auf dem Boden 
von Vorerkrankungen erfolgen. In den Lungen findet 
man unterschiedliche Formen4,7,9.67: 

• Die (akute oder chronische) Aspergilluspneumonie 
geht mit zentral nekrotischen, tuberkuloseähnlichen 
Infiltraten mit epitheloidem Randsaum einher. 
• Die Aspergillusbronchitis ist gewöhnlich eine sapro­
phytische Superinfektion bei chronischer Bronchitis 
und Bronchiektasen. 
• Bei der allergischen bronchopulmonalen Aspergillose 
kommt es zu anfallsweise auftretender Schleimsekre­
tion und Eosinophilie, dabei können gelegentlich 
Pilzpfröpfe im schleimigen Auswurf nachgewiesen 
werden. 
• Aspergillome entwickeln sich sekundär durch Befall 
vorbestehender Hohlräume, die von dem bräunlich­
krümeligen Pilzmyzel ausgefüllt werden (Abb. 
11.38a); durch Pilzinvasion in die Kavernenwände 
kann es zu Blutungen und hämatogener Generalisa­
tion kommen. 

Abb.11.38. a Aspergillose: Myzelball in Bronchiektase. H. E. 
300fach. b Interstitielle plasmazelluläre Säuglingspneumonie. 
Schaumiges Exsudat in den A1veolarräumen, dichte plasmazel­
luläre Septeninfiltration. H. E. 150fach. c Pneumocystis carinii-

Kryptokokkose (Torulose, europäische Blastomykose) 
Diese Mykose ist selten, sie wird durch Cryptococcus 
neoformans ausgelöst. Die 4-20 11m großen, rundlich­
ovalen Zellen haben eine Kapsel aus Stärke und Poly­
sacchariden, die mit Muzikarmin färbbar ist. Infekti­
onsquelle ist u. a. eingetrockneter Vogelkot, besonders 
von Tauben. Der Pilz ist nur fakultativ pathogen, 
Krankheitserscheinungen stellen sich gewöhnlich nur 
bei herabgesetzter Resistenz ein. 

In den Lungen9 bilden sich teils gelatinöse Infiltrate 
im Bereich vorwiegend intraalveolär wachsender Pilz­
kolonien. teils histiozytäre Granulome. die nur spärlich 
Pilze mit geringer Kapselbildung enthalten; auch 
kommen tuberkuloide. gelegentlich kavemisierende 
Herde vor. Die generalisierte Form wird oft erst durch 
Pilznachweis im Liquor bei häufig tödlicher Menin­
goenzephalitis diagnostiziert. 

Aktinomykose 
Sie ist im strengen Sinne eine Pseudomykose. weil die 
Aktinomyzeten zwischen Bakterien und Pilzen ein­
geordnet werden; auch handelt es sich um eine poly­
mikrobielle Infektion, bei der der Aktinomyzet zwar 
Leitkeim ist, jedoch der synergistischen Wirkung einer 
Vielzahl von Begleitbakterien bedarf7• Hauptkeim ist 
Actinomyces israeli. Er bildet infiltrierend wachsende, 
0,5-0,1 11m breite, grampositive Myzelien, die in Ein­
schmelzungszonen zu Stäbchen und Kugeln zerfallen 
und in Höhlen die typischen Aktinomyzesdrusen ent­
wickeln können. Die Begleitkeime sind vorwiegend 
anaerobe Mundhöhlenkeime. 
• Die primäre pulmonale Aktinomykose entsteht bron­
chogen durch Keimdeszension aus der Mundhöhle ; es 
entstehen vorwiegend in den Unterlappen broncho­
pneumonische, zur Abszedierung neigende, makro­
skopisch oft schwefelgelbe Infiltrate, die in Nachbar­
organe einbrechen können und meist zu derben 
Pleuraschwarten und -empyemen führen . 
• Die sekundäre pulmonale Aktinomykose entsteht 

Pneumonie bei AIDS. Grocott, 370fach. (Aufnahme Dr. 
M. Schneider, Senckenbergisches Zentrum der Pathologie d. 
Univ. Frankfurt/M.) 



durch Einbruch in die Lunge bei zervikofazialer oder 
abdominaler (Leberabszesse) Aktinomykose. 

Nokardiose (aerobe Aktinomykose) 
Sie ist sehr selten; sie wird durch die aerob wachsen­
den opportunistischen Aktinomyzeten Nocardia aste­
roidesund Nocardia brasiliensishervorgerufen. Es ent­
stehen zentral nekrotisierende Pneumonien 9, in denen 
grampositive Pilzfäden, aber keine Drusen gefunden 
werden können. Wahrscheinlich durch hämatogene 
Generalisation entsteht die akute miliare Form. 

Thermophile Aktinomyzeten bei exogen-allergischer 
Alveolitis 
Thermophile Aktinomyzeten scheinen eine Rolle bei 
der Farmerlunge und ähnlichen Formen der exogen­
allergischen Alveolitis ([> S. 801,829) zu spielen; zwar 
sind Pilze im Gewebe nicht nachweisbar, doch sind 
bei einem hohen Prozentsatz der Kranken Präzipitine 
besonders gegen Extrakte aus Thermopolyspora poly­
spora und Micromonospora vulgaris nachweisbar. 

Außereuropäische Lungenmykosen 

Hierbei liegen in Endemiegebieten Amerikas und 
Afrikas erworbene Mykosen mit obligat pathogenen 
Pilzen (Inhalationsmykosen) vor, bei denen sich durch 
lymphohämatogene Generalisation System mykosen 
entwickeln können. Solche Mykosen können durch 
infizierte Personen auch nach Europa verschleppt 
werden, doch scheint eine Weiterinfektion von 
Mensch zu Mensch nicht vorzukommen7. Ausführli­
che Darstellungen [>7 und besonders9. 

Histoplasmose 
Sie ist in Amerika weit verbreitet. Sie wird durch Hi­
stoplasma capsulatum verursacht und zeigt der Tuber­
kulose ähnliche Erscheinungsformen. Es bildet sich 
em 
• verkäsender Primärkomplex, der bei 95% der Fälle 
unter Verkalkung ausheilt. Histoplasmen sind in der 
Grocott-Färbung reichlich nachweisbar. Der Histo­
plasminhauttest wird positiv. 
• Die hämatogene Generalisation kann zu einer pul­
monalen und extrapulmonalen miliaren Aussaat füh­
ren, deren Herde ebenfalls verkalken. 
• Als Histoplasmome kommen solitäre oder multiple, 
oft geschichtete, verkäsende Rundherde vor. 
• Die progressive kavernisierende Histoplasmose ent­
wickelt sich aus bronchopneumonischen Infiltraten. 

Kokzidioidomykose (Talfieber, San-Joaquin-Fieber) 
Diese Pilzerkrankung kommt vorwiegend in Kalifor­
nien und Mexiko endemisch vor und wird durch Coc­
cidioides immitis hervorgerufen. Es entsteht unter grip­
peähnlichen Erscheinungen eine multifokale jibrinös­
eitrige Herdpneumonie. In den Infiltraten, die von 
breiten Makrophagensäumen umgeben sind, lassen 
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sich die 10-70 11m großen, mit der H. E.-Färbung 
sichtbaren und nach Grocott darstellbaren Sphaeru­
lae mit zahlreichen Endosporen nachweisen. Die In­
filtrate bilden sich meist schnell zurück und hinterlas­
sen nur verkalkte Narbenbezirke. Nur selten kommt 
es zu einer der Tuberkulose ähnlichen Progredienz mit 
kavernösen Einschmelzungen und nekrotisierender 
Bronchitis oder epitheloidzelligen, riesenzellhaltigen 
Granulomen. Die seltene hämatogene Generalisation 
hat eine schlechte Prognose. 

Nordamerikanische Blastomykose 
Sie entwickelt nach inhalativer Infektion tuberkulose­
ähnliche, kavernisierende Granulome, Hiluslymph­
knotenbefall und Pleuritis. Kutane Herdbildungen 
sind häufig und entstehen wahrscheinlich vorwiegend 
hämatogen. Erreger ist Blastomyces dermatitidis mit 
20-50 11m großen Hefezellen. 

Südamerikanische Blastomykose 
(Parakokzidioidomykose ) 
Auch hierbei wird eine pulmonale Primärinfektion 
beobachtet. Der Erreger, Paracoccidioidomyces brasi­
liensis, ist dimorph; er tritt im Gewebe in Form von 
bis 60 11m großen, runden bis ovalen Hefezellen auf 
und bildet nur extrakorporal Myzelien. Die Pilze sind 
in der H. E.-Färbung, PAS-Färbung und bei der Gro­
cott-Färbung nachweisbar. 

Auch hier finden sich tuberkuloseähnliche, teils ein­
schmelzende Injiltrate, teils zur Vernarbung neigende 
Granulome, die in eine Lungenjibrose auslaufen kön­
nen. Bei chronisch-progressivem, granulomatösem 
Verlauf kommt es im Mund-Nasen-Bereich zu Ulzera­
tionen, bei Generalisation zum Befall der Lymphkno­
ten und inneren Organe. 

Pneumozoonosen 

Sie können durch Protozoen, Würmer und Milben her­
vorgerufen werden7,9. 

• Zu den Protozoonosen gehören die Amöbiasis, To­
xoplasmose, Leishmaniose und - noch fraglich - die 
Pneumozystispneumonie. 
• Die klinisch bedeutsamen Würmer fallen in die 
Gruppen der Trematoden (Saugwürmer: Schistoso­
miasis/Bilharziose, Paragonimiasis und Opisthoor­
chiasis), der Zestoden (Bandwürmer: Echinokokkus) 
und der Nematoden (Fadenwürmer: Strongyloidosis, 
Ankylostomiasis, Necator-Infektionen, Askaridiasis 
u. a.). Der Lungenbefall erfolgt überwiegend hämato­
gen, vielfach auch durch transpleurale Invasion, sel­
ten aerogen (besonders Milbenbefall). 

Wurmerkrankungen sind weltweit verbreitet, treten 
aber in sehr unterschiedlicher Häufigkeit auf. Bei 
überwiegend primärem Befall des Intestinaltraktes 
wird die Lunge teils als Zwischenstation bei der Lar-
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venentwicklung befallen, kann aber auch endgültiger 
Ansiedlungsort sein. Für Europa haben diese Erkran­
kungen durch die Gastarbeiter und Flüchtlinge, be­
sonders aus Südostasien, die z. T. massiv befallen sind, 
an Bedeutung gewonnen89• 

Protozoonosen 

Amöbiasis 
Die Lunge wird bei etwa 3% der Fälle von Amöben­
ruhr befallen, gewöhnlich über einen Leberabszeß, 
der in die Pleurahöhle oder Lunge einbricht. Die Lun­
genabszesse, die reichlich Amöben (Entamoeba histo­
lytica) enthalten, können sich über den Bronchial­
baum entleeren. 

Pulmonale Toxoplasmose 
Die neonatale Form kann mit Lungenherden einher­
gehen, bedeutsam ist aber der Befall des ZNS. Bei Er­
wachsenen wurden opportunistische Infektionen z. B. 
bei Lymphompatienten beobachtet9• 

Leishmaniose (pulmonale Kala-Azar) 
Die Lunge wird auf hämatogenem Wege befallen; 
Leishmania donovani wird beim Menschen in der 
leishmanoiden (amastigoten) Form in Makrophagen 
des Lungeninterstitiums nachgewiesen, in denen sie 
wachsen und proliferieren. 

Pneumozystispneumonie 
(interstitielle plasmazelluläre Pneumonie) 
Diese Pneumonie ist als Hospitalismusinfektion an­
zusehen5,38,67. Sie tritt v.a. bei dystrophischen Neugebo­
renen im Alter von 2-4 Monaten auf und hat mit 
etwa 20-25% eine sehr hohe Letalität. Nach sehr 
hohen Erkrankungszahlen in der Nachkriegszeit 
(1952-1955 = 7,4% der Obduktionen des 1. Lebensjah­
res30 ), werden offenbar dank adäquater hygienischer 
Maßnahmen kaum noch Fälle beobachtet. Statt des­
sen sind zunehmend Fälle bei älteren Kindern und Er­
wachsenen bekannt geworden, v. a. solchen, die wegen 
lymphatischer oder hämatologischer Leiden langzeitig 
mit Kortikoiden, Zytostatika u.a. behandelt wurden52• 

Morphologie: Makroskopisch erscheinen die befalle­
nen Lungenareale fest, blaßgraurot und blutarm. 

Mikroskopisch besteht eine massive plasmazelluläre 
Infiltration des Interstitiums. Die Alveolarräume sind 
mit einem anfangs flüssigen, dann charakteristisch 
schaumigen Inhalt gefüllt (Abb. 11.38 b), in dem nach 
Giemsa darstellbare, 5-12 /lm große, blasse Zysten mit 
1-8Innenkörperchen nachgewiesen werden können. 
Der Charakter des Erregers als Protozoon (Pneumo­
cystis carinii l15) wird teilweise bestritten (stattdessen 
Hefe38,87), auch wird eine bahnende Virusinfektion 
diskutiert. 

Helminthosen 

Schistosomiasis/Bilharziose 
Die perkutan aufgenommenen sowie die von reifen, 
v. a. in den Beckenvenen lebenden Würmern stam­
menden Eier und Zerkarien von Schistosoma haema­
tobium (auch S. mansoni und S. japonicum) werden 
teils über die Portalvenen und Leber hämatogen in die 
Lungen verschleppe. Es entwickeln sich tuberkuloide 
Granulome und eosinophile Infiltrate, besonders aber 
eine pulmonale Arteriitis mit Thrombosen, die zur Ent­
wicklung einer pulmonalen Hypertonie mit Cor pul­
monale führen kann. 

Paragonimiasis 
Die Aufnahme der enzystierten Zerkarien erfolgt oral. 
Die Egel (Paragonismus westermanii u.a.) verlassen 
den oberen Dünndarm und gelangen durch das 
Zwerchfell in die Lungen, wo sie in bis pflaumengro­
ßen Zysten in einigen Wochen zu 0,8-1,4cm großen 
Würmern ausreifen9• Die Zysten entstehen aus erwei­
terten Bronchien und können von Zylinderepithel 
oder metaplastischem Plattenepithel ausgekleidet 
sein. Die Eier werden in den Bronchialbaum ausge­
stoßen. Blutungen und Infektion sind die häufigsten 
Komplikationen, Kombinationen mit Tuberkulose wer­
den häufiger beobachtet. Eipassage ins Gehirn kann 
zur tödlichen Enzephalitis führen. 

Echinokokkose 
Die Aufnahme des Hundebandwurmes (Taenia echi­
nococcus) erfolgt oral. Die Onkosphären gelangen in 
die Wand des Dünndarmes und werden mit dem Blut 
in die Leber, bei 10-28% auch in die Lungen ver­
schleppt5,9. Dort bilden sich Zysten. Bei der häufigen 
Infektion mit E. granulosus s. cysticus findet man 
meist nur eine, z. T. bis faustgroße Zyste. E. alveolaris, 
der in Süddeutsch land endemisch ist, bildet dagegen 
größere derbe Felder mit zahlreichen, eben makrosko­
pisch erkennbaren Zysten. Der Kutikula der Zysten, 
die außen von einer vom Wirt gebildeten schmalen 
bindegewebigen Wand abgegrenzt werden, liegt innen 
eine Parenchymschicht mit den neu gebildeten Brut­
kapseln mit Skolizes an. Zystenrupturen können in die 
Pleurahöhle oder in das Bronchialsystem erfolgen. 
Eine Infektion der Zysten ist selten. 

Askariasis 
Die Larven von Ascaris lumbricoides machen aus 
dem Darm kommend eine Lungenpassage durch. Sie 
werden aus dem Dann hämatogen eingeschleppt, ge­
langen in die Alveolen und von hier aus mit ver­
schlucktem Bronchialsekret wieder in den Darm. In 
der Lunge entwickeln sich eosinophile Infiltrate 
([> S.800), bei starkem Befall kommt es auch zu toxi­
schen Allgemeinerscheinungen. Die Infiltrate bilden 
sich innerhalb von 1-2 Wochen zurück. 



Strongyloidosis 
Infektion mit Strongyloides stercoralis kommen in 
warmen Klimazonen vor. Massiver Befall kann tödlich 
sein, in anderen Fällen wird ein permanentes Asthma 
unterhalten. Abgesehen von der unkomplizierten 
Darmpassage beim Menschen bilden sich unter un­
günstigen Lebensverhältnissen im Boden filariforme 
Larven, die intakte menschliche Haut oder Schleim­
haut durchdringen können und hämatogen in die Lun­
gen eingeschleppt werden9• Hier treten sie ähnlich As­
karis in die Alveolen und den Bronchialbaum über, 
werden mit Sekret verschluckt und wachsen im Darm 
zum reifen Wurm aus. Daneben kann sich auch ein 
Reinfektionszyklus entwickeln. 

Tropische eosinophile Lungeninfiltrate (r> S.800) 
Sie können vermutlich auch durch Wucheria bancrof­
ti. Brugia malayi und Dirofilaria immitis hervorgeru­
fen werden. Symptome sind Schwäche, Appetitlosig­
keit, Fieber und trockener harter, besonders nächtli­
cher Husten mit Asthmaanfällen. Meist besteht eine 
hochgradige Bluteosinophilie. Die Mikrofilarien liegen 
in den Alveolarkapillaren und lösen eine granulomatö­
se und hämorrhagische Reaktion mit bis zu 1 cm gro­
ßen, grau weißlichen Knötchen und herdförmiger Fi­
brose und Eosinophilie aus9• 

Akariasis 

Milbenbefall, vorwiegend Tyroglyphus, wird am Spu­
tum erkennbar. Im Lungengewebe wurden nur verein­
zelt Eier nachgewiesen9• Die pathogenetische Bedeu­
tung ist unklar; möglicherweise liegt nur Saprophytis­
mus vor. 
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Lungentuberkulose 

Allgemeines 

Epidemiologie, Ätiologie 
Die Tuberkulose gehört zu den spezifischen entzünd­
lichen Erkrankungen. Sie wird durch das Mycobacte­
rium tuberculosis (jr. Typus humanus), wesentlich selte­
ner durch das M. bovis, nur gelegentlich durch M. 
avium oder atypische Mykobakterien (z. B. M. kansasi) 
hervorgerufen 16,26,59. 

In den entwickelten Ländern ist die Tuberkulose seit 
der Jahrhundertwende stark zurückgegangen. So wur­
de klinisch in Bayern14 1978 ein Zugang von 64 akti­
ven Tuberkulosen/100000 Einwohner (davon 57 Tu­
berkulosen der Atmungsorgane) beobachtet; der 
1. Gipfel lag in der Altersgruppe von 25 Jahren, der 2. 
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hohe Anstieg jenseits des 65. Lebensjahres. Von den 
Erkrankten waren 11 % im 1. Behandlungsjahr verstor­
ben, davon 5,6% an der Tuberkulose oder ihren un­
mittelbaren Folgen. Die Therapie führte bei 98% zur 
Entseuchung binnen eines Jahres. Reaktivierungen 
werden zwischen 1 %26 und 6,5% bei Männern, 3,5% 
bei Frauen48 angegeben. Das Risiko ist bei Komplika­
tionen durch anderweitige Erkrankungen und bei in 
ungünstigem Milieu lebenden Patienten, auch bei den 
Gastarbeitern, erhöht. 

In Notzeüen 30, in den unterentwickelten Ländern 
und besonders in den F7üchtlingspopulationen l5 besteht 
eine wesentlich schlechtere Situation. 

Im Obduktionsgut stellt sich auch in der BRD die 
Lage ungünstiger dar. Nach einer Zusammenstellung 
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aus verschiedenen Untersuchungen (in33) wurden bei 
fast 250000bduktionen der Jahre 1953-1976 aktive 
Tuberkulosen bei 2,41 %, dazu bei weiteren 2,22% we­
sentliche tuberkulöse Residuen gefunden; bei 1,7% 
der Fälle wurde die Tuberkulose als Todesursache be­
zeichnet. Im Mittel 50 (35-59) % der wesentlichen Tu­
berkulosen waren klinisch nicht diagnostiziert, dabei 
handelte es sich bei etwa 25% der Fälle um echte Fehl­
diagnosen, auffällig häufig bei Miliartuberkulosen 
und Alterstuberkulosen. Aber auch im Obduktionsgut 
ergibt sich eine abnehmende Tendenz zur Gegenwart, 
in der insgesamt mit günstigeren Verhältnissen zu 
rechnen ist. 

Erreger und gewebliche Reaktion 
Das tuberkulöse Granulom ist Ausdruck einer erhöh­
ten Gewebsempfindlichkeit, die sich nach Sensibili­
sierung durch Leibessubstanzen der Mykobakterien 
etwa 2-3 Wochen nach dem ersten Kontakt entwik­
kelt. Sie entspricht der immunologischen Reaktion vom 
verzögerten Typ (Typ IV nach Coombs u. Gell17). Mit ihr 
entwickelt sich eine erhöhte Resistenz (BCG-Imp­
fung!). Nach klinischer Ausheilung wird die Sensibili­
sierung meist durch in den Herden überlebende, in ih­
rer Virulenz gedrosselte und an weiterer Ausbreitung 
verhinderte Bakterien, sog. "persisters", unterhalten. 
Die Virulenz des Bakteriums ist der für den Krank­
heitsverlauf entscheidende Faktor. Sie wird durch 
Chemotherapie eingeschränkt; neben tuberkulostati­
scher Wirkung wird mit modernen Mitteln auch Bak­
terizidie erreicht. Grad der Allergie (gewebliche Emp­
findlichkeit) und Immunitätslage des Organismus 
stehen nicht in unmittelbarem Zusammenhang33 ; sie 
konditionieren den Verlauf und können sich während 
der Erkrankung ändern5,20,26. 

Das typische Granulom ist epitheloidzellig. Es ist 
dijferentialdiagnostisch gegen ähnliche Granulome 
des Tuberkulosetypus (Lepra, speziell tuberkuloide 
Form, Lues 111) und - in der nicht verkäsenden pro­
duktiven Form - gegen die Granulome vom Sarkoi­
dosetypus (Sarkoidose, sarkoidähnliche Reaktionen 
im Abflußgebiet zerfallender Tumoren, bei M. Crohn, 
Toxoplasmose, rheumatischen Granulomen und in 
der Lunge den Granulomen bei exogen-allergischer 
Alveolitis) abzugrenzen (bei 33). 

Epitheloidzellen und Langhans-Riesenzellen entste­
hen aus örtlich akkumulierten Makrophagen unter 
Einwirkung der Phosphatide der Bakterienleiber38• 

Sie sind reichlich mit Enzymen ausgestattet, reife Epi­
theloidzellen insbesondere mit ß-GalaktosidaseI8• Die 
eigentliche immunologische Reaktion dient der Kon­
ditionierung der Makrophagen und wird vermutlich 
durch Antigenübertragung (Protein, Polypeptide) 
über das T-Lymphozytensystem vermittelt. Unter den 
aktivierenden Lymphokinen sind ein chemotaktischer, 
ein migrationshemmender und ein die Phagozytose­
potenz der Makrophagen erhöhender Faktor sowie 
ein die Lymphozytenfunktion steigernder, blastenbil-

dender Faktor bekannt. Die örtliche zelluläre Abwehr 
wird beschleunigt und intensiviertI6,5o. 

Humoralen Abwehrmechanismen wird keine be­
sondere Bedeutung beigemessen51 ; für ungünstige 
Verläufe wird ein Serumhemmfaktor (zirkulierender 
Tuberkulinantikörper) diskutiert67• 

Der ständige Wechsel im Verhältnis der allgemein 
örtlich hemmenden und begünstigenden Faktoren 
prägt das komplexe morphologische Bild der Tuber­
kulose, das exsudative (exsudativ-verkäsende), pro­
duktive (proliferativ-produktive) und zirrhotische 
(Abheilungsformen) Reaktionen umfaßt, die zu­
gleich progressive und regressive Entwicklungen 
kennzeichnen33• 

Chemotherapie-Effekte 

Dem durch die Chemotherapie erzielten einschnei­
denden Wandel in der Klinik der Tuberkulose stehen 
keine entsprechenden Änderungen im morphologi­
schen Bild zur Seite. Es gibt zwar auch gewisse mor­
phologische Hinweise auf einen positiven Chemothe­
rapieeffekt (Abb. 11.391), doch treten prinzipiell neu­
artige Gewebsreaktionen nicht auf. Vor allem kommt 
es zu verkürzten oder abgebrochenen Verläufen unter 
Tendenzverschiebung zu regressiven Entwicklungen 
mit den typischen morphologischen Ausheilungsfor­
men29,41 (bei33). Ausgedehntere narbige Residuen kön­
nen eigenen Krankheitswert gewinnen34• Nur bei früh 
einsetzender hochwirksamer Therapie sind nahezu 
spurlose Rückbildungen möglich. Das Hauptproblern 
bleiben die Exazerbationen aus abgekapselten, nicht 
sterilisierten, käsigen Herden29,42. Die hämatogenen 
Streu vorgänge sind - im Gegensatz zu den aus ihnen 
entstehenden Neuherden - von der Chemotherapie 
nur wenig beeinflußbar62• 

Stadien der Tuberkulosekrankheit 

Die alte Stadieneinteilung von Ranke (I = Primärinfek­
tion, 11 = Generalisation, 111 = isolierte Organtuberku­
lose52 ) wird nicht mehr praktiziert, weil sie durch den 
phasen haften Ablauf immer wieder durchbrochen 
wird und auch die Allergielagen, auf die sich die Ein­
teilung bezieht, wechseln können. Gebräuchlich ist 
zumal in der Pathologie die Einteilung in die 
• Phase der Primärinfektion (= alle Tuberkuloseent­
wicklungen bei noch aktiven Primärinfektionsherden) 
und in die 
• post primäre Tuberkulose 5, 7,11,33,36, wobei immer wie­
der Phasen der Generalisation auftreten können, ins­
besondere auch bei Exazerbationstuberkulosen im 
höheren Lebensalter und bei aktiven extrapulmona­
len Tuberkulosen. 

Der Zeitpunkt der entwickelten Allergie (innerhalb 



Abb.11.39a-f. Tuberkulose : a Primärinfektionstuberkulose mit 
massiver verkäsender Lymphknotentuberkulose (LK) und ter­
minaler miliarer Streuung (Sammlung Giese). b Klinisch ausge­
heilte Tuberkulose. Kavernennarbe, Indurationsfelder mit Ein­
schluß abgekapselter und verkreideter käsiger Streu herde, teils 
bullöses Randemphysem und Pleuraschwarte. C Schubweise ge­
wachsener tuberkulöser Rundherd mit ausgedehntem frischem 
Verkäsungsschub und daraus resultierender Umgebungsstreu-
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ung. d Ältere tuberkulöse Kaverne (K) mit noch breitem verkä­
stem Innensaum (S) und produktiver Umgebungsstreuung (P) 
(Sammlung Giese). e Breiter epitheloidzelliger Randsaum um ei­
nen aktiven tuberkulösen Rundherd mit großem käsigem Zen­
trum (oben). H. E. 50fach. f Unter Chemotherapie abgekapselter 
kleinerer Käseherd. Hyaline Kapselinnenzone aus rückgebilde­
tem Epitheloidzellsaum, äußere unspezifische Kapsel. E.vG. 
8fach 



812 Lunge 

der Primärinfektionsperiode) wird nicht als Zäsur ge­
wertet. 

Die Postprimärtuberkulo e kann sich unmittelbar 
an die Primärinfektionsphase an chließen oder 
auch als Exazerbations- oder Reinfektion tuberku­
lose ([> S.814) beginnen33• 

Die Klinik geht meist nur von der Unterscheidung 
in Primär- und Postprimärtuberkulosen aus26• Öfter 
wird jetzt aber auch nur noch zwischen behandlungs­
bedürftigen und nicht behandlungsbedürftigen Tuber­
kulosen unterschieden22, ähnlich der Klassifikation 
der American Lung Association44• Danach werden die 
Gruppen 0 (= keine Exposition, keine Infektion), I 
( = Exposition, keine Infektion), 11 ( = Infektion ohne 
manifeste Erkrankung) und 111 (= Infektion mit Er­
krankung) unterschieden; die manifeste Erkrankung 
wird durch Angabe der Lokalisation, des Röntgenbe­
fundes einschließlich der Herdtendenz, des bakterio­
logischen und chemotherapeutischen Status näher 
charakterisiert. Diese erklärtermaßen "dem derzeiti­
gen allgemeinärztlichen Wissensstand angepaßte" 
Einteilung reicht für eine spezialistische Befassung 
und bei der gutachterlichen Diskussion bestimmter 
Krankheitsverläufe nicht aus. 

Primärinfektionsperiode 

Primärinfektion 

Sitz der Primärinfektion ist ganz überwiegend die 
Lunge. Die enteralen extrapulmonalen Primärinfek­
tionen sind mit der erfolgreichen Bekämpfung der 
Rindertuberkulose (Milchinfektionen) sehr stark zu­
rückgegangen (s. u). Die insgesamt geänderte Epide­
miologie ergibt sich aus dem Rückgang der Anzahl 
der Infizierten und der Verschiebung des Injektionsal­
ters in das jugendliche Erwachsenenalter28,43 ([> S.809). 
Die Möglichkeit unterschwelliger Infektionen mit 
Bakteriämie ohne Herdbildung an der Eintrittsstelle36 

wird bestritten49• 

• Der pulmonale Primärkomplex besteht aus dem ge­
wöhnlich subpleural gelegenen Lungenherd und dem 
zugehörigen Lymphkn otenh erd, zwischen denen sich 
auch eine kleine Kette weiterer Herde längs des 
Lymphweges ausbilden kann. Der gewöhnlich nur 
wenige Azini umfassende Lungenherd entwickelt eine 
zentrale käsige Nekrose, die später verkalken und ver­
knöchern kann, auch ist bei kleinen Herden nach Aus­
stoßung der Nekrose eine Vernarbungunter Schrump­
fung bis zu einem stecknadelkopfgroßen Herd mög­
lich5• Es kann eine umschriebene Pleuraverwachsung 
bestehen. 

Der Mitbefall regionaler Lymphknoten ist obligato­
ri eh und kennzeichnet einen Herd eindeutig als 
Primärherd gegenüber anderweitigen, ggf. auch 
verkalkten Herden. 

Die Bakterien gelangen durch Makrophagenzerfall 
noch vor Entwicklung der allergischen Gewebsreakti­
on ([> S. 810) in die Lymphknoten. Die Lymphkno­
tentuberkulose kann sich innerhalb der Lymphkno­
tenkette ausbreiten. Sie pflegt im Kindesalter mit 
besonders massiver Verkäsung einherzugehen; bei der 
späten Erstinfektion des Erwachsenen dominiert da­
gegen meist der Lungenherd5,61,62. 

Bei dem überwiegenden Anteil der Infizierten 
bleibt die Tuberkulose auf die Primärkomplexlä­
sionen ohne weitere Au breitung begrenzt (sog. un­
komplizierter Primärkomplex). 

• Vorkommen und Häufigkeit von Primärherden in 
der Bronchialschleimhaut (bronchialer Primärkomplex) 
sind umstritten37• 

• Extrapulmonale Primärkomplexe können nahezu 
überall im Organismus entstehen, von praktischer Be­
deutung sind jedoch nur die Primärinfektionen in 
Mund, Rachen und Gastrointestinaltrakt, d. h. die 
sog. Fütterungstuberkulose, bei dem M. bovis eine be­
sondere Rolle spielt (Übersiche3). Konnatale Primär­
infektionen sind eine Rarität5• 

• Bei der BCG-Impjungmit dem abgeschwächten Ba­
cillus Calmette-Guerin (M. bovis) entwickelt sich 
ebenfal1s ein Primärkomplex. Gelegentlich können an 
der Impfstelle oder in den Lymphknotenherden über­
starke Reaktionen zu größeren ulzerösen Läsionen 
führen27 • 

Progrediente Primärtuberkulose 

Aus der kompliziert verlaufenden Primärinfektion er­
geben sich verschiedene Formen der Progression der 
Tuberkulose (Abb. 11.39a), die teils in Form primärer 
bzw. sub primärer Prozesse noch in die Primärperiode 
fallen, teils über vermittelnde Streuungen ([> S.813) 
die Keime für die erst nach einer Latenzperiode auf­
tretenden postprimären pulmonalen und extrapulmo­
nalen Organtuberkulosen legen. 
• Progression des Lungenherdes: Sie kann zur Primär­
herdphthise führen. Es kommt durch Kontaktwachs­
tum und Konfluenz des pneumonischen Exsudates 
zum Befall von Lungensegmenten oder, besonders bei 
Säuglingen, ganzer Lungenlappen, die sich durch Ein­
schmelzung oder Sequestration der Käsernassen in 
die sog. Primärherd- oder Frühkaverne umwandeln. 
Die kanalikuläre Verschleppung des infektiösen Ma­
terials bewirkt eine weitere, meist ausgesprochen ein-



seitig betonte Ausbreitung. Zugleich kommt es meist 
auch zur generalisierten Friihstreuung mit tuberkulö­
ser Meningitis und/oder Miliartuberkulose. 
• Progressive Lymphknotentuberkulose des Primär­
komplexes: Sie ist die häufigste Quelle für die lympho­
hämatogenen Streuungen der Primärperiode. Sie ge­
winnt als sog. Hiluslymphknotentuberkulose besonders 
bei Kindern Bedeutung47. Der Prozeß breitet sich in 
der Lymphknotenkette weiter aus, es kommt zu ausge­
dehnten verkäsenden Konglomerationen, die in be­
nachbarte Hohlorgane einbrechen können, häufig auch 
durch Kontakt mit der Pleura mediastinalis eine Pleu­
ritis exsudativa ([> S.852) auslösen. Durch Bronchus­
einbruch können Atelektasen ([> S.753) oder durch 
Aspiration von infektiösem Material auch regionale 
Lungenherde entstehen37,60. Nach Ausstoßung eines 
Teiles der Käsemassen können sog. Lymphknotenka­
vernen resultieren. Chronische Narbenstenosen sind 
nicht selten Ursache der chronischen Atelektasen des 
Lingula- oder Mittellappensyndroms32,60,64. 

Daß 85-90% aller chronischen Lungentuberkulo­
sen als sog. automatische lymphadenogene Reinfekti­
on57 durch Lymphknotenperforation entstehen sollen, 
trifft für die hiesigen Verläufe nicht zu: 

Systematische klinische37 und pathologisch-anato­
mische24,40 Untersuchungen haben übereinstim­
mend bei nur etwa 4-5% lymphadenogene Bron­
chuswandschäden ergeben. Exazerbationen alter 
lymphonodulärer Herde haben aber in der Patho­
genese der Alterstuberkulose eine erhebliche Be­
deutung31. 

Hämatogene Generalisation 

Pathogenese, Quellen und Bedeutung 
der hämatogenen Streuung 

Die Ausbreitung der Tuberkulose im Organismus er­
folgt durch hämatogene Streuung, während bei den 
isolierten Organtuberkulosen Kontaktwachstum und 
kanalikuläre Ausbreitung die Hauptrolle spielen. Hä­
matogene Streuungen kommen im Ablauf der Tuber­
kulose häufig vor und können von allen progredienten 
primären oder postprimären, pulmonalen oder extra­
pulmonalen Quellherden ausgehen5,7,33,62. Ihre Massi­
vität und zeitliche Abfolge sind sehr unterschiedlich, 
so daß auch die gesetzten Metastasen von der Ent­
wicklung einzelner unwesentlicher Streuherde bis zur 
allgemeinen akuten Miliartuberkulose und sog. Tu­
berkulosepsis reichen. Die Bildung und Fortentwick­
lung der metastatischen Herde unterliegt individuell 
spezifischen und unspezifischen konditionierenden 
Faktoren 19,20,36. 
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Je nach der zeitlichen Beziehung zur Primärinfekti­
on wird zwischen den Friihstreuungen bei floridem 
Primärkomplex und Spätstreuungen unterschieden, 
die in der Postprimärperiode aus Exazerbationspro­
zessen oder sonstigen floriden Organtuberkulosen 
stammen; hinsichtlich der Massivität werden die 
Begriffe Generalisation und Streuung verwendet. 

• Friihgeneralisationen entwickeln sich gewöhnlich 
aus dem progressiven Primärkomplex; sie entsprechen 
im wesentlichen den Altersgipfeln der Miliartuberku­
lose im Kleinkindes- und frühen Erwachsenenalter, 
besondere klinische Bedeutung hat die Meningitis tu­
berculosa. 
• Hämatogene Frühstreuungen stammen meist aus 
dem progressiven Lymphknotenanteil des Primärkom­
plexes. wobei der in der Lymphknotenkette fortschrei­
tende Prozeß die "erste Abwehrfront" überwindet. 
• Bei der Spätgeneralisation gewinnen einerseits akti­
ve extrapulmonale Tuberkulosen (besonders Urogeni­
tal- und Knochentuberkulosen) Bedeutung, anderer­
seits ist die exazerbierende Lymphknotentuberkulose 
des Primärkomplexes heute der häufigste Ausgangs­
punkt bei der sog. Greisentuberkulose. 

Hämatogene Streuungen sind immer ein Zeichen 
geminderter Resistenz, wie auch das Beispiel unge­
bremst ablaufender oder wieder aufflammender Tu­
berkulose im Zuge konsumierender Krankheiten oder 
immunsuppressiver Therapie zeigt. Im einzelnen noch 
nicht voll verstandene örtliche Terrainfaktoren beein­
flussen Entstehung und Ablauf der extrapulmonalen 
Organtuberkulosen und dürften auch Bedeutung für 
die sog. sekundäre Latenz, d. h. die zeitliche Verzöge­
rung der Metastasenentwicklung durch bis jahrelan­
ges reaktionsloses Liegenbleiben der Bakterien im 
Gewebe, haben55,62. 

Ausführliche Darstellungen der Formen extrapul­
monaler Tuberkulosen [> betreffende Organkapitel 
der Bände 1-4 u. Handbuch der Tuberkulose, Bd. IV, 
Thieme, Stuttgart 1964. 

Formen der hämatogenen Generalisation 

Die hämatogene Früh- und Spätgeneralisation tritt in 
folgenden Formen auf5,33,36,62,65: 

Akute generalisierte Miliartuberkulose 
Sie befällt v. a. Lungen (Abb. 11.39 a), Leber, Milz und 
Nieren, die Meningen, Lymphknoten, das Knochen­
mark, Schleimhäute und seröse Häute und andere Or­
gane; die Lungen sind in symmetrischer Anordnung 
von zahllosen Herden befallen, die in den Oberlappen 
oft größerundjriiher verkäst sind als in den Unterlap­
pen ; Dyspnoe und Zyanose sind Hauptsymptome der 
pulmonalen Form, neben der noch eine meningeale 
und typhoide Form unterschieden wird; aus der Ver­
narbung, die unter Chemotherapie beschleunigt ab-



814 Lunge 

läuft, können konfluierende Narbenemphyseme mit 
chronischer respiratorischer Insuffizienz resultieren. 

Subakute und chronische Streutuberkulosen 
Hierbei steht die Lunge im Vordergrund, obwohl auch 
extrapulmonale Herde entstehen können; die Herde 
stehen in unterschiedlichen Stadien der Entwicklung 
und neigen zur Konfluenz und Vernarbung, die in ei­
ner groben gitterartigen Fibrose enden kann; Verkä­
sungen und Erweichungen, besonders in den Ober­
lappen, führen zu kleinkavernösem Zeifall; auffallend 
ist der hohe Anteil an röhrenjörmigen verkäsenden 
Bronchitiden, die zur weiteren kanalikulären Ausbrei­
tung beitragen5 ; diese Form der oft protrahierten 
Streuung mit nicht selten längeren Intervallen zwi­
schen den Streuschüben tritt v. a. als Spätgeneralisati­
on auf und dokumentiert die besondere Neigung der 
hämatogenen Tuberkulose zum hämatogenen Rezi­
div 62• 

Tuberkulosepsis 
Sie verläuft als allgemeine perakute hämatogene Tu­
berkulose unter dem klinisch wenig charakteristischen 
Bild einer septischen Allgemeininfektion; die in fast al­
len Organen multipel auftretenden Herde bestehen oft 
nur aus einer käsigen Nekrose, die meist reich an Bak­
terien ist und nur gelegentlich von einer epitheloidzel­
ligen Randzone umgeben wird; Ursache dieser fast 
reaktionslosen Ausbreitung ist eine Anergie des Orga­
nismus, die auf einem Fehlen der natürlichen und/ 
oder einem Verlust der erworbenen Resistenz beruht. 

Hämatogene Lungentuberkulose 

Die hämatogen entstehenden Organtuberkulosen der 
Lunge können genetisch als abortive Miliartuberkulo­
sen betrachtet werden, bei denen die Streuung im 
Streugebiet des Lungenkreislaufes abgefangen wird. 
Quelle ist hier meist der Primärkomplex, besonders 
dessen progressiver Lymphknotenanteil, woraus sich 
auch der häufige zeitliche Zusammenhang mit einer 
Pleuritis exsudativa ergibt. Diese Frühstreuung kann 
monophasisch, protrahiert und bi- bzw. polyphasisch 
verlaufen. Entsprechend kann man verschiedene mor­
phologische Formen als Ausgangsherde unterscheiden, 
deren Abgrenzung gegenüber frühen bronchogenen 
Streugruppen bei sich entwickelnder progressiver 
Lungentuberkulose schwierig sein kann5,33,62: 

• Großherdige Frühstreuung: Sie führt besonders bei 
Säuglingen und Kleinkindern zu groben, vorwiegend 
symmetrischen käsigen Herdpneumonien, die oft unter 
massivem Bronchusbefall in Kavernisierung überge­
hen; diese Form wurde auch besonders bei Hungertu­
berkulosen beobachtet2s,3o. 

• Grobherdige Frühstreuung: Sie bildet oft nur wenige, 
auch symmetrisch verteilte Herde käsiger Pneumonie, 
die später abgekapselt werden, eindicken und verkal­
ken, gelegentlich später aber exazerbieren und zur 

phthisischen Entwicklung kommen können; diese 
Herde stellen eine Form der Rundherdtuberkulose 
(I> S. 815) dar. 
• Abortive grobkörnige Streuung: Hierbei bilden sich 
größere lobuläre Herde käsiger Pneumonie, die konflu­
ieren und kavernisieren, wobei regelmäßig ein Bron­
chusbefall beteiligt ist; Rückbildung unter Vernarbung 
mit Einschluß größerer abgekapselter und verkalkter 
käsiger Herde wird unter Chemotherapie häufig er­
reicht. 
• Verzögerte Frühgeneralisation 65 : Sie bildet bei un­
vollständiger Rückbildung des Primärkomplexes vor­
wiegend konglomerierende produktive Herdgruppen, 
häufig mit komplizierendem Bronchusbefall. 
• Spitzenstreuung: Sie ist nach den Primärherden die 
häufigste Form tuberkulöser Herdbildungen in den 
Lungen und entsteht nach heutiger Auffassung ganz 
überwiegend hämatogen, gewöhnlich als Frühstreu­
ung ; kleine Herde können vernarben, sie sind öfter mit 
einem Spitzennarbenemphysem, einer kleinen kartilagi­
nären Kuppenschwiele oder isolierten pleuralen Ver­
wachsungssträngen verbunden und werden bei Ob­
duktionen älterer Menschen auch heute noch häufig 
gefunden; größere Herde mit zentraler Verkäsung 
werden abgekapselt und können verkalken, sie sind 
zugleich der häufigste Ausgangspunkt für phthisische 
Entwicklungen (Initialherde, I> S.815). 

Lungenphthise 

Als Lungenphthise wird die isolierte Organtuberku­
lose der Lungen bezeichnet. 

Neben dem Kontaktwachstum führt v. a. die bron­
chogene kanalikuläre Ausbreitung zur Herdprogressi­
on ; Kehlkopf- und Darmtuberkulose sind Formen er­
weiterter kanalikulärer Abseuchung. 

Exazerbation, Reinfektion, Superinfektion 

Abgesehen von der progredienten Primärtuberkulose 
(I> S.812) und der kontinuierlichen Fortentwicklung 
(subprimärer) hämatogener Streuungen handelt es 
sich bei den meisten Phthisen um Exazerbationspro­
zesse (auch sog. endogene Reinfektion). 
• Exazerbation ist das WiederaufJlammen alter, vor­
wiegend apikal oder subapikal gelegener Streuherde 
nach unterschiedlich langer Latenz, oft hervorgerufen 
durch eine Änderung der Resistenzlage oder auch be­
einflußt durch örtliche Prozesse, die das Wachstum 
der im Herd eingeschlossenen Bakterien begünstigen; 
nicht selten wird nur ein Herd in einer größeren Herd­
gruppe progredient. 
• Superinfektionen pfropfen sich ohne Bildung voll­
ständiger neuer Primärkomplexe auf einen noch nicht 



erloschenen Prozeß durch erneute aerogene Infektion 
auf, v. a. bei massiver Aufsetzung auf eine noch lau­
fende Primärinfektion39 ; diese Definition ist mit dem 
früher gebräuchlichen Begriff der exogenen Reinfek­
tion, der heute keine wesentliche Bedeutung mehr bei­
gemessen wird, weitgehend identisch. 
• Als Reinfektion werden nur noch Prozesse bezeich­
net, die sich nach vollständig abgelaufener Erkrankung 
unter Bildung eines vollständigen neuen Primärkom­
plexes entwickeln. 

Die relative Häufigkeit von Exazerbationsphthisen 
hat gegenüber kontinuierlichen phthisischen Entwick­
lungen aus hämatogener Streuung (Früh- und Spät­
streuungsphthisen) mit Verlagerung des Primärinfek­
tionszeitpunktes in das jugendliche Erwachsenenalter 
abgenommen5,28,61. Die Abgrenzung der unterschied­
lichen Prozesse ist öfters schwierig. Mit fortschreiten­
der Entwicklung gleichen sich die morphologischen 
Befunde immer mehr einander an. Bei kavernösen 
Prozessen gilt die Rundform als typisch für hämatoge­
ne Entstehung. 

Frühe phthisisehe Entwicklung 

Lungenphthisen sind gewöhnlich durch eine apiko­
kaudale Progression gekennzeichnet. Die Initialherde 
liegen gewöhnlich im 1. und 2., selten im 6. Lungen­
segment. Diese viel diskutierte sog. Spitzendisposition 
wird heute v. a. mit den besonderen Durchblutungsbe­
dingungen erklärt. 

Je nach der Art der Ausgangsläsion werden häma­
togene Streuungs phthisen, Exazerbationsphthisen 
und sog. Superinfektionsphthisen unterschieden: 

Hämatogene Streuungsphthisen 
Diese Formen verlaufen bei Früh- und Spätstreuun­
gen ähnlich, bei letzteren oft relativ gutartiger. 
• Bei der akuten exsudativ-pneumonischen Form bil­
den sich rasch große verkäsende und kavernös zerfal­
lende Herde mit ausgedehnter bronchogener Abseu­
chung; produktive Randreaktionen sind nur schwach 
entwickelt; diese "galoppierende Schwindsucht" tritt 
bei großherdiger Säuglings phthise, malignen Spätpri­
märinfektionen, der sog. Hungertuberkulose, aber 
auch bei der früher häufigen sog. Pubertätsphthise 
auf. 
• Chronisch-produktive Spitzen tuberkulosen entwik­
kein sich langsam; es treten im Rand vernarbender 
Herde immer weitere produktive Herde auf, so daß 
schließlich große kokardenförmige Herde entstehen, 
die oft in ausgesprochen zirrhotische Phthisen ([> 
S.816) auslaufen; 
• Die verkäsende Spitzenbronchitis entwickelt sich aus 
dem Befall lobulärer und terminaler Bronchiolen in 
den exsudativ-produktiven Initialherden und kann 
durch kanalikuläre Ausbreitung zur Bildung der sub­
apikalen sog. Frühinfiltrate führen; oft werden die 
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streifig-verkästen Herde auch abgekapselt und ver­
kreiden, können aber später Ausgangspunkt erneuter 
progressiver Entwicklungen werden. 

Exazerbationsphthisen 
Sie gehen gewöhnlich von vorübergehend zur Ruhe 
gekommenen apikalen, auch verkreideten Streuher­
den aus, die noch lebensfähige Bakterien enthalten. 
Hierzu gehören als sog. Initialherde die Simon-Spit­
zenherde und die Initialherde nach Malmros u. Hed­
val/5, 26, 33, 46, 58, 63, 65, 66. 

Auch durch die Kapseln älterer Herde findet noch 
ein Stoffaustausch statt. Dem Herdaufbruch geht 
meist ein starkes Bakterienwachstum voraus 16, das zu 
einem erneuten Verkäsungsschub unter Einbeziehung 
der alten Herdkapsel führt. Der Prozeß kann sich 
nach erneuter Abkapselung wiederholen. Die Eröff­
nung eines größeren Bronchus führt zur Kavernisie­
rung und weiteren bronchogenen Ausbreitung. Auch 
Granulationsgewebswucherungen im Herdbereich 
können zum Aufbruch führen. 

Exazerbationsphthisen sind meist isolierte, oft uni­
lateral oder asymmetrisch entwickelte Lungenphthi­
sen, die sich in Schüben und unter stärkerer Vernar­
bung über Jahre hin entwickeln; unter ungünstigen 
Bedingungen kommen aber auch stürmische kavernö­
se Entwicklungen vor. 

Superinfektionsphthisen ("exogene 
Reinfektionsphthisen") 
Diese unterscheiden sich nicht deutlich von den vor­
genannten Formen; ihre Abgrenzung bleibt unsicher, 
ein sicherer Beweis ist oft nur durch den Nachweis ei­
nes z. B. im Resistenzverhalten abweichenden Bakte­
rienstammes ([> S. 814) möglich. 

Tuberkulöse Rundherde 

Epidemiologie 
Diese besondere Tuberkuloseform (= rundliche, ab­
gekapselte, käsige Herde von mehr als 2 cm Durch­
messer) haben anscheinend mit der Zunahme später 
Erstinfektionen seit den 40iger Jahren an Zahl stark 
zugenommen und bis zu 40% der resezierten Tuberku­
losen ausgemacht33 ; in neuerer Zeit sind sie wieder sel­
tener geworden und machen noch etwa 1-2% der kli­
nisch beobachteten Tuberkulosen aus26• Zum großen 
Teil mag es sich um "angehaltene Infiltrate auf dem 
Wege zur Kaverne" bei noch unvollkommener Chemo­
therapie gehandelt haben. Die häufige spätere pro­
gressive Entwicklung ("Zeitbombe") und die nicht 
selten schwierige klinisch-röntgenologische Differen­
tialdiagnose zum Karzinom führten zu hohen Resek­
tionszahlen45,54. 
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Klassifikation 
Nach morphologischen Kriterien lassen sich unter­
schiedliche Formen unterscheiden5, 7,23,25,33: 

• Rundherde aus käsiger Pneumonie entstehen in ei­
nem Schub und stammen meist aus einer grobherdi­
gen hämatogenen Frühstreuung. 
• Schubweise gewachsene Rundherde erscheinen zwie­
belschalenförmig geschichtet ([> Abb. 11.39 c), in der 
Verkäsung sind oft mehrere Altherdkapseln erkenn­
bar, die in nachfolgende Verkäsungsschübe einbezo­
gen wurden ([> Abb. 11.39 e); nicht selten sind im 
Herdkern noch Kalkreste des ursprünglichen Aus­
gangsherdes zu finden. 
• Rundherde aus vollgelaufener Kaverne entstehen 
nach Bronchusverschluß; das sich ansammelnde ent­
zündliche Exsudat dickt ein und kann verkalken, rest­
liche Innenstrukturen sind auch mit Faserfärbungen 
nicht nachweisbar. 

Verlauf, Prognose 
Tuberkulöse Rundherde sind instabil, oft nur dünn 
abgekapselt. Eine epitheloidzellige Kapselinnenzone 
weist auf fortbestehende Aktivität. Am ruhenden 
Herd bildet sie sich in eine hyaline Innenzone um; 
Verkalkung tritt relativ spät und meist unvollständig 
ein25• 

Progressive Entwicklungen ergeben sich als zentrale 
Erweichung aus chemischen Umsetzungen in den Kä­
semassen, die oft mit einem Wachstumsschub der 
Bakterien verbunden sind. Es kann eine neue Verkä­
sungszone angelagert werden oder ein exzentrischer 
Kapselaufbruch folgen. Wird ein größerer Bronchus 
einbezogen, kommt es zur peripheren Erweichung und 
Kavernisierung, meist mit einem bronchogenen Streu­
ungsschub. Die fertige Kaverne hat den Typus der 
Lochkaverne, Kavernenwand ist die ursprüngliche 
Rundherdkapsel. 

Isolierte Bronchustuberkulose 

Die isolierte selbständige Bronchustuberkulose gehört 
zu den frühen Entwicklungsformen und entsteht vor­
wiegend aus hämatogener Infektion, gelegentlich auch 
bei Exazerbation und Einschmelzung älterer Streuher­
de5,37,60. Es handelt sich um eine verkäsende Endo­
bronchitis, die Lichtung wird durch Käsernassen aus­
gefüllt, auch die Bronchuswand kann in die Nekrose 
einbezogen werden. Nach randlicher narbiger Ab­
kapslung bleiben fächerartig verzweigte, röhrenförmi­
ge Verkäsungsstreifen, die später verkalken. Durch ap­
positionelles Wachstum können sich multiple Rund­
herde bilden. Nach Ausstoßung der Käsernassen 
bleiben röhrenförmig verzweigte, glattwandige Kaver­
nen zurück. 

Die späteren Stadien progressiver Lungenphthisen 

In den späteren Stadien der progressiven Phthise er­
geben sich je nach Entstehungsmodus, zeitlichem Ab­
lauf und vorherrschender Reaktionsform sehr unter­
schiedliche morphologische Bilder. Bei der Ausbrei­
tung ist die Nachbarschaftsstreuung von den Fern­
streuungen zu unterscheiden. Die schweren Formen 
sind heute seltener geworden26• Klinisch rechnet man 
noch mit etwa 10% Fällen von "zerstörter Lunge "35. 

Der Tod an Tuberkulose ist zwar viel seltener gewor­
den, doch spielen respiratorische bzw. kardiorespira­
torische Insuffizienzen als Folge der Narbenstadien 
immer noch eine recht bedeutende Rolle5,7,13,33,34,56. 

Produktive Phthisen 
Charakteristisch ist die Bildung intraazinärer Grup­
pen von Tuberkeln, die sich zu azinös-nodösen, oft 
kleeblattförmigen Herdgruppen zusammenlagern. 
Ausgangspunkt sind bronchogene Nachbarschafts­
streuungen, die besonders in den Bronchioli termina­
les und respiratorii haften, auch ein lymphangischer 
peribronchiolärer Beginn wird diskutiert. Das Aus­
maß der Verkäsung wechselt. Durch Herdkonfluenz 
("Kokardenherde") kommt es zur schwieligen Indurati­
on großer Lungenabschnitte. 

Zirrhotische Phthisen 
Auch hierbei herrschen produktive Herde vor, die sich 
unter meist nur geringer Verkäsung durch Kontakt­
wachstum allmählich ausbreiten. Die ausgeprägte 
Neigung zur Vernarbung führt zur Bildung größerer 
netzartig verzweigter und von Atelektasen durchsetz­
ter Narbenfelder, die durch anthrakotisches Pigment 
schiefrig induriert erscheinen und nur kleine käsige 
Herde einschließen. Sekundäre Bronchiektasenbil­
dung, auch ausgedehntere Gefäßobliterationen sind 
häufig. 

Narbenprozesse dieser Art treten unter der Chemo­
therapie vermehrt auf. In den Narbenfeldern findet 
man oft kräftig entwickelte Lymphfollikel. 

Exsudative Phthisen 
Hier steht die Verkäsung im Vordergrund, der eine 
akute, noch unspezifische Alveolitis vorausgehen 
kann. Die Herde entstehen teils hämatogen, teils 
bronchogen und sind oft bakterienreich. Die schwer­
wiegende Folge ist die Kavernisierung. In den frühen 
Stadien ist, zumal unter wirksamer Chemotherapie, 
Exsudatresorption möglich. Bei Kortikoidmedikation 
fällt öfter ein hoher Leukozytengehalt auf. 
• Akute Alveolitis: Sie ist leukozytenreich bei starkem 
Bakterienbefall ; Fibrinreichtum führt zum Bild einer 
grau hepatisierten Lobulärpneumonie, die schon früh 
herdförmig verkäst. 
• Gelatinöse Pneumonie: Sie tritt herdförmig, öfter 
perifokal, gelegentlich auch diffus in größeren Lun­
genabschnitten auf und ist durch Hyperämie, fibrinar­
mes Ödem und starke Makrophagenansammlung und 



Alveolarepitheldesquamation gekennzeichnet; im 
chronischen Stadium kann es zur Verfettung und 
Cholesterinausfällung kommen; herdförmige Verkä­
sungen treten auf; die perifokale Form ist meist arm 
an Bakterien, es scheint eher eine toxisch ausgelöste 
kollaterale Entzündung vorzuliegen. 
• Käsige Pneumonie: Hierbei beginnt die Verkäsung 
meist in besonders bakterienreichen Abschnitten, viel­
fach in kleinen Bronchien und Bronchiolen; in der 
Nekrose bleiben die elastischen Fasern, auch gröbere 
kollagene Faserzüge erhalten; bei chronischen Ver­
läufen bilden sich in der lobulären Form epitheloidzel­
lige Randreaktionen, die zur narbigen Abkapslung 
führen können; die lobäre käsige Pneumonie ist eine 
besonders maligne Verlaufsform, gehäuft im Säug­
lingsalter, im Pubertätsalter und bei allgemeiner Resi­
stenzschwäche ; meist kommt es dabei zu multikaver­
nösem Zeljall; bei Chemotherapie sollen auch -
ähnlich der unspezitischen Lobärpneumonie - Karni­
tikationen auftreten. 

Kavernöse Phthisen 

Die Kavernenbildung ist für den Tuberkuloseab­
laufvon entscheidender Bedeutung. Kavernen ent­
wickeln sich aus ex udativ-verkä enden Herden, 
bilden einen offenen Geweb defekt und stellen 
meist eine mas ive Quelle fir bronchogene Slreuun­
gen dar (Abb.11.40). Sie können in jeder Krank­
heit pha e entstehen (Primärkavernen, Früh- und 
Sekundärkavernen, Spätkavernen) ; die wichtigste 
Einteilung erfolgt in akute und chronische Kaver­
nen, die sich in Wandaufbau und den Au heilung -
möglichkeire'n unterscheidens,7,33,6s. 

• Akute Kavernen haben meist noch einen bakterien­
reichen käsigen Wandbelag und sind zunächst nur 
schmal abgekapselt; später bildet sich eine breitere 
epitheloidzellige Innenzone, die unter progredienter 
Verkäsung zum Kavernenwachstum beiträgt (c> Abb. 
11.39 d). Durch Gefäßeröffnung kann es zur Kaver­
nenblutung kommen. Pleuradurchbruch führt zum spe­
zifischen Pleuraempyem (c> S.853). Besonders unter 
wirksamer Therapie kann es zur Reinigung kommen. 
Die oft noch dünne Wand erlaubt den Kavernenkol­
laps und Abheilung unter Vernarbung; nicht selten 
persistieren auch offene Höhlenbildungen, die eine 
besondere Form des sog. "destroyed lobe"bilden. 
• Loch- oder Rundkavernen entstehen durch Aussto­
ßung der Käsemassen aus größeren, älteren, abgekap­
selten Käseherden, besonders den Rundherden 
(c> S.815). Dadurch ist eine derbere Kavernenwand 
von vornherein vorhanden, die Form ganz überwie­
gend rundlich. Durch Ventilstenose im Ableitungs­
bronchus können sich Blähkavernen bilden. Aushei­
lung durch Kavernenkol/aps ist möglich, bei Bron­
chusverschluß kann ein Rundherd "aus volIgelaufe­
ner Kaverne" entstehen. 
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• Chronische Kavernen sind je nach Entwicklungsmo­
dus vielgestaltig. Ihre Wand ist meist dick, oft dreige­
schichtet : eine fibrinöse, leukozytenhaltige und oft 
bakterienreiche Innenschicht liegt der Granulationsge­
webszone mit wechselnd breitem Epitheloidzellsaum 
auf, es folgt die äußere unspezifische Narbenzone mit 
dicken Kollagenfaserbündeln, Histiozyten, Lympho­
zyten und einzelnen Plasmazellen. Oft schließt sich 
noch ein breiter Saum indurierten atelektatischen 
Lungengewebes oder die schwielig verdickte Pleura 
an, die von Lymphfollikeln durchsetzt wird. Die starre 
Wand verhindert den Kavernenkollaps und damit die 
Möglichkeit zum narbigen Kavernenschluß. Erneute 
Verkäsungsschübe lassen die Kavernen wachsen 
(c> Abb. 11.39 d), Ausbreitung in benachbarte Bron­
chien führt zu röhrenförmigen Kavernenausläufern. 
Auch bei "gereinigten" Restkavernen können von 
kleinen abgekapselten Restherden in der Wand erneu­
te Schübe ausgehen. 

Gelegentlich bilden sich in der Wand Arrosions­
aneurysmen, die Ursache einer großen Hämoptoe 
(Blutsturz) werden können. 

Eine vollständige Kavernenheilung ist nur durch 
Kollaps und anschließende Vernarbung möglich5, 12,33. 

Die früher viel angewendete Kollapstherapie (Pneumo­
thorax etc.), mit der man den Kavernenschluß zu er­
reichen suchte, ist heute im wesentlichen durch die 
Resektionstherapie ersetzt45 • Heute hat die sog. offene 
Kavernenheilung ("open negative syndrome") unter 
Chemotherapie größere Bedeutung gewonnen53, bei 
der es nach Abstoßung der Käsernassen zu einer weit­
gehenden bis vollständigen Epithelisierung der Wand 
vom Bronchusanschlußtrichter aus kommen kann. 
Heute wird klinisch über offene Kavernenheilungen 
bei über 50% und Rezidivquoten zwischen 1,7 und 
38% berichtet26• 

Bronchogene Streu prozesse 
Kavernen sind die wichtigste Quelle für die broncho­
genen Streuungen, mit denen die Tuberkulose weiter 
ausgebreitet wird. 
• Die mildeste Form ist die spezifische Ableitungs­
bronchitis (c> S. 737); sie kann ggf. zu Stumpfkompli­
kationen nach Resektion der Kaverne führen. 
• Winkelstreuungen entstehen durch Reaspiration in 
benachbarte Bronchialzweige. 
• Fernstreuungen entstehen homolateral bei Spitzen­
prozessen, besonders im 2. und 6. Segment, mit dem 
der Unterlappen in die Erkrankung einbezogen wird, 
kontralateral besonders in den Unterlappen. 

Das Ausmaß der Streu prozesse bestimmt bei Re­
sektion nicht nur die Eingriffsgröße, sondern auch die 
Komplikations- und Rezidivrate. Oft ist ihre Ausdeh­
nung weiter als klinisch vermutet. Die frischen Streu­
herde sind aber meist chemotherapeutisch gut zu be­
einflussen. Die begleitenden Bronchustuberkulosen 
haben heute erheblich an Bedeutung verloren26. 
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Posttuberkulöse Residuen und Defektzustände 

Mit der Chemotherapie hat sich das Spektrum der Tu­
berkulose in Richtung der narbigen Ausheilungszu­
stände verschoben. Deren Ausmaß hängt vom Zeit­
punkt des Einsatzes und von der Wirksamkeit der 
Therapie ab. Noch stößt man häufiger auf ausgedehn­
te narbige Residuen, die zu einer erheblichen Funkti­
onseinschränkung, u. U. zum Tod an kardiorespirato­
rischer Insuffizienz führen (f> Abb. 11.39 b). Man 
spricht von einem posttuberkulösen respiratorischen 
Syndrom 21• 

Abb.11.40. Fortgeschrittene 
kavernöse Lungentuberkulose mit 
großer Spitzenkaverne, alten und 
frischen Streuherden in allen 
Lungenabschnitten, teilweise mit 
ausgeprägtem Narbenemphysem 
und Bronchiektasen. Papier­
montierter Lungenganzschnitt, 
ca. O,6fach 

Die morphologische Analyse34 deckt unterschiedli­
che Prozesse auf: 

Pseudokavernöse narbige Residuen 
Meist handelt es sich hierbei um Emphysemherde 
(f> Abb. 11.39 b) oder herdförmige Bronchiektasen. 
Sie erschweren die röntgenologische Beurteilung, v. a. 
von Oberlappenspitzenprozessen hinsichtlich etwai­
ger Aktivität, des Vorliegens von Restkavernen und 
der Form der Tuberkulose; sie können auch Anlaß zur 
Resektion der vermeintlichen Kaverne geben. 



Aspergillome 
Sie können durch Aspergillusbefall in alten Narben­
bereichen entstehen und müssen differentialdiagno­
stisch gegen tuberkulöse Herde und ggf. periphere 
Karzinome abgegrenzt werden. 

Narbenprozesse 
Narbige Veränderungen können längere Zeit wach­
sende periphere Karzinome überdecken. 

Posttuberkulöse Defektzustände 
Ausgedehnte Defektzustände wurden in einem größe­
ren Obduktionsgut der Jahre 1957-1964 bei 2,9% ge­
funden, je etwa zur Hälfte nach operativer (Resektion, 
operative Kollapstherapie) oder ausschließlich medi­
kamentöser Therapie34. Nur bei Y4 der Kranken lagen 
noch restliche aktive Herde vor. 

Hauptbefunde waren vor allem: 
• Restlungensachverhalt, d. h. Zustand nach Resekti­
on bzw. ausgedehnter narbiger Schrumpfung großer 
Lungenabschnitte, 
• generalisierte fokale Narbenemphyseme, besonders 
nach ausgeheilter Miliartuberkulose, 
• ausgedehnte Pleurasch warten , teilweise mit alten 
Empyemresten, 
• schwere chronische Bronchitiden in Verbindung mit 
Narbenbronchiektasien oder schwerem, oft bullösem 
bronchostenotischem Emphysem. 

Bei über der Hälfte der beobachteten Fälle wurde 
eine 
• Kardiorespiratorische Insuffizienz mit Cor pulmona­
le, ggf. mit terminaler Pneumonie oder Lungenembo­
lie als Todesursache festgestellt; dies entsprach 1,6% 
im gesamten Obduktionsgut. Heute ist insgesamt mit 
geringeren Zahlen zu rechnen. 
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Pneumokoniosen und sonstige Berufsschädigungen 

Allgemeines 

Definition 

Pneumokoniosen sind gewöhnlich zu Fibrosierung 
führende Lungenerkrankungen, die durch in die 
Lungen gelangte kleinste anorganische oder orga­
nische partikuläre Fremdstoffe ausgelöst werden. 

Die Schäden im Lungengerüst können durch ent­
zündliche Prozesse. durch diffuse oder knotige Binde­
gewebsneubildung oder auch durch (inerte) reine 
Staubablagerung gekennzeichnet sein5,9,26,43,46,47,70. 

Welche gewebliche Schäden entstehen, hängt von der 
Art der inhalierten Staubteilchen ab. Fast alle mit 
Funktionsbeeinträchtigung einhergehenden Pneumo­
koniosen sind Berufskrankheiten. 

Ätiologie 
Mit der zunehmenden Industrialisierung und Motori­
sierung ist es auch zu einer zunehmenden Staubbela­
stung der Atemluft gekommen. Eine massive Staub­
entwicklung ist mit bestimmten Arbeitsplätzen ver-

bunden, gegen deren schädigende Einflüsse die dort 
Arbeitenden durch gesetzliche Vorschriften und Fest­
legung nach Stoffklassen unterschiedlicher zugelasse­
ner Grenzwerte am Arbeitsplatz, die sog. MAK-(maxi­
male Arbeitsplatzkonzentrations-) Werte, geschützt wer­
den sollen. Die Liste der in der Berufskrankheitenver­
ordnung aufgenommenen Berufskrankheiten wird 
von Zeit zu Zeit nach dem neu esten Stand der Er­
kenntnisse ergänzt68 • 

Der Verdacht auf das Vorliegen einer Berufskrank -
heit ist meldepflichtig; das gilt auch für etwa erst an­
läßlich einer Obduktion erhobene Befunde! 

Nur ein kleiner Anteil der Staub partikel gelangt in 
die Alveolen. Große Partikel werden bereits in den 
Atemwegen abgefangen (Lungenreinigung, [> S.726). 
Die Partikelgröße des sog. alveolengängigen Staubes 
liegt zwischen 1-5 !lm. Seine Aufnahme wird auch 
durch den Grad der Anfeuchtung beeinflußt. Hin­
sichtlich der Wirksamkeit der Reinigungskraft beste­
hen individuelle Unterschiede; das Bestehen einer 
chronisch-katarrhalischen Bronchitis soll einerseits 



die mechanische Niederschlagung des Staubes in den 
Atemwegen begünstigen5, andererseits wird der Reini­
gungsmechanismus unter starkem Staubeinfluß auch 
gesteigert. 

Der in die Alveolen gelangte Staub wird von Makro­
phagen aufgenommen, die als sog. Staubzellen mit 
dem Sputum ausgehustet werden. Nur ein sehr kleiner 
Anteil gelangt in das Interstitium, teils frei, teils in Ma­
krophagen, wobei es anscheinend durch umschriebe­
ne Nekrosen des Alveolarepithels ("Alveolarulkus" 9) 
und durch Organisation von Staubmakrophagenan­
sammlungen in belüftungsgestörten, z. B. an Fibrose­
zonen angrenzenden, Alveolen auch zu einer Art Ein­
schleusung en bloc (Abb. 11.41 a) kommen kann44• Im 
Interstitium erfolgt die Staubablagerung besonders 
peribronchiolovasal und damit bevorzugt zentrolobulär 
(Abb.11.41 b). Ein Teil dieser Staubablagerungen wird 
zellfrei lymphogen zu den regionären Lymphknoten ab­
transportiert und dort permanent abgelagert. 

Die Gewebsreaktion hängt ab von 
• der Zusammensetzung der Staubteilchen, 

Abb.11.41 a-d. Anthrako-Silikose: a Massives Staubdepot. Fi­
brosierung im Interstitium (oben), fortschreitende Inkorpora­
tion "en bloc" von intraalveolär angesammelten Staubmassen 
(rechts und unten links). H. E. 50fach. b Zentrolobuläre Staub­
ablagerung bei Anthrako-Silikose, Dilatation der terminalen 
und respiratorischen Bronchiolen. Aus papiermontiertem Groß-

Pneumokoniosen und sonstige Berufsschädigungen 821 

• deren Struktur, 
• ihrer Menge und 
• der Zeitdauer der Einwirkung, die bei löslichen 
Staubarten nur vorübergehend ist. 

Inerte, apathogene Stäube werden im Gewebe ge­
speichert, ohne wesentliche krankhafte Veränderun­
gen und Funktionsstörungen hervorzurufen. Andere, 
besonders organische Stäube, aber auch nichtquarz­
haltige anorganische Stäube bewirken entzündliche, 
z. T. allergische Prozesse, die in eine diffuse oder herd­
förmig-granulomatöse Fibrose auslaufen können. 

Der gefährlichste Staub ist der Quarz (d. h. freie kri­
stalline Kieselsäure aller silikogenen Modifikationen 
des freien Kieselsäureanhydrids einschließlich Tridy­
mit und Kristobalit); er ist die Ursache der sog. pro­
gredienten Pneumokoniosen 47. Das morphologische 
Bild der durch Quarz verursachten Pneumokoniosen 
kann durch Beimischung bestimmter, auch apathoge­
ner Begleitstäube, die oft in wesentlich höherer Men­
ge in den Staubgemischen vorliegen, modifiziert wer­
den 1, 2,4,5, 7,9, 12, 13, 15, 16.26,27, 28,29,38, 49,59,60,62,65, 66, 70. Entspre-

schnitt, 4fach. c Zentrale Erweichung in einer großen anthrako­
silikotischen Schwiele mit Cholesterinausfällung (spießförmige 
Lücken). H. E. 30fach. d Typische Anthrako-Silikose. Konzen­
trisch geschichtete hyalin-schwielige Herdkerne, breiter Staub­
granulationsgewebswall. E.vG. 8fach 
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chend den beruflichen Bedingungen treten Misch­
staubpneumokoniosen sehr viel häufiger als reine 
Silikosen auf. Durch die nachhaltigen Staubbekämp­
fungsmaßnahmen und regelmäßige gesundheitliche 
Überwachung haben die Pneumokoniosen in den 
letzten Jahrzehnten ihr Bild gewandelt. Die Silikose 
(einschließlich der Mischstaubsilikosen) wird unter 
der Nr.4101 der 8. BeKV geführt. 

Die progredienten Pneumokoniosen 

Reine Silikose 

Ätiologie, Pathogenese 
Der Quarz führt allein oder in Mischung mit anderen, 
meist inerten Staubkomponenten zur Entwicklung si­
likotischer Lungenveränderungen. Alle durch quarz­
haIti ge Stäube hervorgerufenen Pneumokoniosen 
werden deshalb zu den progredienten Formen gerech­
net47, weil die zur Fibrosierung führenden Prozesse 
auch nach Aufbören der inhalativen Staub belastung 
weiter voranschreiten. 

Der Mechanismus der fibrogenen Quarzwirkung ist 
noch nicht völlig geklärt7•47 • 

• Die mechanische Theorie der Gewebsreizung gilt als 
obsolet. 
• Die Löslichkeitstheorie, die eine langsame intrazel­
luläre Lösung der siliziumhaItigen Partikel mit nach­
folgender Zellnekrose und daraus resultierender fi­
brotischer Reaktion annimmt, wird heute ebenfalls 
nicht mehr vertreten. Auch für die sog. 
• immunologische Theorie ergeben sich nur gewisse 
tierexperimentelle Hinweise. Die größte Wahrschein­
lichkeit kann heute die 
• Obeiflächentheorie beanspruchen7• Danach besteht 
die pathogene Wirkung auf einer Reaktion zwischen 
der durch die kristalline Struktur geprägten Oberflä­
che der Quarzpartikel und dem Zytoplasma der Ma­
krophagen. Die Quarzkristalle entfalten eine zytotoxi­
sche Wirkung, es kommt wahrscheinlich zu einer 
Auflösung der Lysosomenmembranen und Freiset­
zung lysosomaler Fermente. Ganz generell wird die 
Entwicklung der Silikose durch Massivität und Zeit­
dauer der Exposition bestimmt, doch können indivi­
duelle, auch heute noch nicht näher bekannte Fakto­
ren Ausmaß und Entwicklungstempo beeinflussen47 • 

Die Wirksamkeit der Reinigungskräfte der Lunge 
([> S.726, 820) könnte einer dieser Faktoren sein32• 

Morphologie 
Der Quarz induziert eine Proliferation der Fibrobla­
sten, die insbesondere an den HauptablagerungssteI­
len peribronchiolovasal, peribronchial und oft auch 
paraseptal eintritt. Es bilden sich zellreiche Granulome 
mit meist konzentrischer Schichtung, die bald von 
hyalinen Bändern durchflochten werden. Im Endsta-

dium liegt ein rundliches hyalin-schwieliges, zellarmes 
Knötchen mit homogenem, in der Gieson-Färbung 
gelblich-orange gefärbtem, oft konzentrisch geschich­
tetem Zentrum und Abgrenzung durch kollagenes Fa­
sergewebe vor. Ihm liegt außen nur ein schmaler 
Staubgranulationssaum an. Die durchschnittliche 
Größe liegt bei 2 mm. Perivasale Knötchen führen zur 
Intimafibrose, Stenose und Obliteration in den be­
nachbarten Gefäßen; auch Bronchiolen können in 
ähnlicher Weise betroffen sein. 

Bei nur geringer Staubbelastung (z. B. Steinmetzen) 
bleibt es bei einzeln stehenden Knötchen, die vorwie­
gend in den Oberlappen gelegen sind und öfter ver­
kalken. 

Bei massiver Staubbelastung (z. B. bei Mineuren, 
Sandstrahlern, Sandsteinschleifern) können sich 
durch Konglomeration derbe schiefergraue Knötchen­
gruppen, schließlich Schwielen bilden. 

Sekundäre Schwielenveränderungen 
Asymmetrische Schwielenbildung kann durch zusätzli­
che entzündliche Prozesse, besonders Silikotuberkulose 
([> S.826) bedingt sein. Durch vorwiegend wohl 
ischämische Schwielen erweichung kann es zur Auflok­
kerung der zentralen Abschnitte kommen (Abb. 
11.41 c). Nicht selten wächst von den fibrösen Rän­
dern ein Organisationsgewebe vor, das das Schwielen­
gewebe allmählich ersetzt. Der dadurch freigeworde­
ne Staub kann verschleppt werden und in anderen 
Lungenabschnitten neue Herde hervorrufen. Ver­
kalkte Schwielenareale können verknöchern. 

Besondere Formen der Silikose 
Hierzu zählen5•13,47,65 

• die Steinhauerlunge, die sich sehr langsam entwik­
kelt, aber schließlich zu ausgedehnten Schwielenbil­
dungen und Lymphknotenindurationen führen kann; 
• die Schleifersilikose, die eine stärkere Begleitreak­
tion durch gleichzeitig eingeatmeten Eisenstaub auf­
weist. 

Akute Silikose 

Sie kommt bei massiver Staubexposition (Mineure im 
Stollenbau ohne Schutzmaßnahmen, Sandstrahler, 
Quarzmüller, Putzmittelindustrie ) vor und ist durch 
raschen Verlauf und hohe Letalität gekennzeich­
net5,47,64. Das Lungengewebe ist ohne besonders be­
vorzugte Ablagerungsorte von Staub überhäuft, es 
kommt zu einer Fibrosierung und mehr diffusen Hyali­
nisierung. Die Schwielenbildungen bevorzugen die 
Unterlappen, die Lymphknoten sind nur wenig befal­
len. Typische ausgereifte Silikoseknötchen entwickeln 
sich kaum. 



Mischstaubpneumokoniosen 

Morphologie 
Die Mischstaubsilikosen weisen als Grundreaktion 
ebenfalls die auf der Quarzkomponente beruhende 
Fibrosierung und Neigung zur Progression auf. Sie sind 
wesentlich häufiger als die reinen Silikosen. 

In den Herden ist der eigentliche hyalin-schwielige 
Kern oft nur klein; er wird von einem breiten Mantel 
aus Staubgranulationen umgeben, in dem die Masse 
des Begleitstaubes liegt (Abb.11.41 d). Die Einzelherde 
werden dadurch größer, 2-4 mm, in den Granula­
tionswällen liegt nur eine uncharakteristische Faserver­
mehrung und Fibrosierung vor, die durch Schrump­
fung und fingerförmige Ausläufer in das umliegende 
Lungengewebe häufiger zu einem fokalen Emphysem 
führt und (als sog. Wachstumszone13 ) die Knötchen­
konglomeration und Schwielenbildung fördert. 

Röntgenologisch erscheinen die Herde "weicher" 
(Schneegestöberlunge) als die harten silikotischen Her­
de (Schrotkornlunge). 

Sekundäre Schwielenveränderungen 
In mischstaubreichen Schwielen kommt es häufiger 
zur Schwielenerweichung (z. B. Phthisis atra bei An­
thrakosilikose). Sog. pseudotumorale Massen können 
sich unter dem Einfluß von Infektionen entwickeln 
(infektive Pneumokoniose), dabei kommt es auch häu­
fig zur Bildung von Pleuraverwachsungen, die bei der 
nicht komplizierten Silikose zu fehlen pflegen. Stärker 
geschrumpfte Schwielenbezirke können hiluswärts re­
trahiert und von umliegendem Lungengewebe über­
deckt werden. 

Formen der Mischstaubpneumokoniosen 
Nach der Art der Mischstaubkomponenten können 
unterschieden werden5•12, 13,47,49,70: 

• die Anthrakosilikose der Kohlenbergleute: Sie ist die 
am häufigsten beobachtete Form der Pneumokoniosen 
(Abb.11.42) und besonders in den Mittelgeschossen 
lokalisiert, die Lymphknoten der Hili, der Bifurkation, 
nicht selten auch paratracheal und gelegentlich para­
aortal-abdominal, sind meist stark mitbetroffen und 
können ggf. in die Bronchialschleimhaut einbrechen 
(Bronchitis deformans, Abb.11.43 a); die Neigung zur 
Schwielenbildung ist relativ groß, ebenso zur Schwie­
lenerweichung, bei der es zu einer Expektoration von 
Sputum "wie chinesische Tusche" kommen kann; 
• die Porzellinersilikose56 in der keramischen Industrie 
beruht auf einem Quarzanteil von etwa 15-30% an 
den hauptsächlich verwendeten Materialien Feldspat 
und Kaolin; die Entwicklung ist langsamer, durch 
Neigung zu großschwieligen Indurationen besonders 
in den Oberlappen charakterisiert, auch die Lymph­
knoten sind mitbetroffen ; eine Verbindung mit Tuber­
kulose wird häufig gefunden; 
• exogene Siderosilikosen 5,49,55 haben durch die eisen­
haltige Mischstaubkomponente schwärzliche, rötliche 
oder ockergelbe Schnittflächenfarbe; Beispiele dieser 
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meist feinherdigen Prozesse sind die Ockerlunge, 
Pneumokoniosen aus dem Erzbergbau (Siegerland, 
Minette), die M ans felder-Staublunge; 
• die Graphitstaublunge ist tiefschwarz, die Quarz­
komponente bedingt die Fibrose ; 
• in der Kieselgurlunge 51 beruht die fibrogene Wir­
kung offenbar auf Kristobalit, der beim Mahlen und 
Brennen von Kieselgur entsteht; die Erkrankung ver­
läuft oft schnell, man findet uncharakteristische Fibro­
sen neben Knötchenbildungen; die öfter nachweisba­
ren sog. Gurkörperchen, die den Asbestosekörperchen 
ähneln, dürften Reste von Diatomeen sein; 
• in der Zementindustrie werden nur vereinzelt Siliko­
sen beobachtet23,47. 

Komplikationen der Silikose 

Hilussilikose 
Die Hiluslymphknoten sind in der Regel ebenfalls be­
fallen, es besteht aber keine straffe Korrelation zur 
Schwere des Lungenbefalles. Ausgedehntere konglo­
merierende und indurierende Lymphknotenprozesse 
können zu Dislokationen der Hili mit Rückwirkungen 
auf die großen Bronchien und Gefäßstämme führen. 
Durch Wandeinbrüche können Stenosen, in den Ge­
fäßen auch örtliche Thrombosen entstehen. Poststeno­
tisches Emphysem oder Bronchiektasen, ggf. auch tro­
phische Störungen im Lungengewebe durch Nerven­
einmauerung kommen als Folgen vor. Vorwiegend 
randliche schalenförmige Verkalkungen kennzeichnen 
röntgenologisch den" Eierschalenhilus ". 

Emphysem 
Es kann in verschiedenen Formen als Komplika­
tion5,7.13.15,28,29,32,34,35,39,47,56 beobachtet werden ([> 

S.762): 
• Bronchostenotische, oft bullöse Emphyseme treten 
als Folge starrer narbiger Bronchostenosen auf. 
• Großräumige komplementäre Emphyseme können 
sich im überdehnten restlichen Lungengewebe bei 
Verschwielung und Schrumpfung großer Lungenan­
teile bilden. 
• Traktionsemphysem ist die Folge örtlicher Narben­
bildung, besonders bei Mischstaubpneumokoniose, 
und in den Spitzen und Vorderrändern lokalisiert. 
• Die fokalen perinodulären Emphysemherde liegen 
um die oft zentrolobulär entwickelten Einzelknötchen 
und beruhen teils auf Traktion durch Schrumpfung 
der Staubmäntel, teils offenbar auf Bronchiolosteno­
se. 
• Zentrolobuläre dilatative Form des Staubemphy­
sems: Sie entspricht (Abb. 11.43 b) auch hinsichtlich 
der funktionellen Folgen dem gewöhnlichen zentrolo­
bulären Emphysem und ist gegen dieses in stark an­
thrakotisch verschmutzten Lungen differentialdiagno­
stisch abzugrenzen36 ; es kann sich in fortgeschrittenen 
Fällen auf den gesamten Lobulus ausbreiten und in 
der sog. "schwarzen Löcherlunge" enden. 
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Abb.11.42. Schwere Anthrako-Silikose eines Bergmannes. Massive Schwielenbildung, Hilussilikose, schweres Begleitemphysem. 
Papiermontierter Lungenganzschnitt, ca. O,6fach 

Chronische Bronchitis 
Für die chronische Bronchitis sind unmittelbare Zu­
sammenhänge zur Silikose immer dann anzunehmen, 
wenn narbige Bronchuswandveränderungen, Narben­
stenosen oder narbige Verziehungen oder auch Nar­
benbronchiektasien bzw. -bronchiolektasien62 nachge­
wiesen werden können, wobei postmortale Broncho­
gram me besonders instruktive Bilder liefern54• 

Derartige herdförmig eindeutig silikogene Prozesse 

sind auch geeignet, eine allgemeine Bronchitis auszulö­
sen oder zumindest wesentlich teil ursächlich ungün­
stig zu beeinflussen. Das Vorkommen einer spezifisch 
durch Quarzstaub ausgelösten primär-chronischen 
Bronchitis wird auch heute noch vemeint13,39,47,60. Al­
lerdings werden bei den heute besonders bedeutsa­
men Fällen disseminierter feinherdiger Anthrakosili­
kosen häufig "einfache" chronisch-katarrhalische 
Bronchitiden als Zeichen einer starken Aktivierung 



Abb.11.43a-d. Pneumokoniosen : a Hilus-Silikose. Bronchitis 
deformans mit Lymphknoteneinbrüchen. 2fach. b Zentrolobulä­
res dilatatives fokales Staubemphysem, noch erhaltene azinope­
riphere Alveolarstruktur. H. E. 12fach. c Siliko-Tuberkulose. Ko-

des mukoziliaren Abwehrmechanismus durch die 
chronische Staubbelastung beobachtet. Deren Bezie­
hung zu den klinisch schwerwiegenden Bronchitisfor­
men (t> S.733) ist aber durchaus problematisch; bei 
der Beurteilung sollte insbesondere auch die Raucher­
anamnese berücksichtigt werden. 

Chronische obstruktive Lungenerkrankung 
Bronchitis und Emphysem haben eine besondere Be­
deutung für die klinisch sog. chronische obstruktive 
Lungenerkrankung. Ihr kann eine generalisierte disse­
minierte feinherdige Anthrakosilikose zugrunde liegen, 
deren klinisch-röntgenologischer Nachweis schwierig 
ist und nicht selten verfehlt wird. Besondere Bedeu­
tung hat in solchen Fällen das zentrolobulär-dilatative 
Staubemphysem, in dessen Einzelläsionen oft nur un­
charakteristische Fibrosierungen zwischen Ansamm­
lungen von Staubpartikeln und Staubmakrophagen, 
nur ganz gelegentlich silikotische Herdkerne vorlie­
gen 16,28,35 . Oft kann erst die morphologische Untersu­
chung diese zu Lebzeiten gewöhnlich gutachterlich 
stark umstrittenen Befunde klären. 
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kardenförmige Kombinationsherde mit zentraler Nekrose und 
peripherer Verschwielung. H. E. 4fach. d Asbestose. Grobkör­
nig-faseriger Staub, Asbestnadeln und Asbestosekörperchen. 
Berlinerblau-Reaktion. 120fach 

Klassifikation und Begutachtung der silikotischen 
Herdbildungen 

Die Klassifikationen werden nach röntgenologischen 
Kriterien durchgeführt. Sie lassen sich in gleicher Wei­
se an den in Scheiben zerlegten, zuvor expandiert­
fIXierten Lungen und ggf. davon angefertigten Lun­
gengroßschnitten durchführen. 
• Die alte Einteilung in 3 Stadien (I leicht = vereinzelt 
locker stehende kleine Knötchen ohne Konfluenz; 11 
mittelschwer= dichtere Knötchenanordnung, Kon­
fluenzen (3-6 mm) besonders in den Mittelgeschos­
sen ; III schwer = dichtstehende Knötchen, grobe 
Schwielenbildungen aus Konglomeration) wird noch 
viel gebraucht; sie ist insuffizient bei den heute beson­
ders wichtigen, funktionell schwerwiegenden Formen 
mit generalisiertem Staubemphysem (t> S.762), aber 
ohne wesentliche Knötchenbildung. 
• Die internationale Klassifikation 47,60,69 geht von der 
Knötchengröße (p="pinhead" bis 1,5mm; m="mi­
cronodular" bis 3 mm; n = "nodular" bis ca. 10 mm 
Durchmesser) und Knötchendichte (1 = vereinzelte, 



826 Lunge 

2 = zahlreiche Knötchen, 3 = dichtstehende Herde); 
hinzu kommen A = Knoten bis 5 cm Durchmesser, 
B = Herde bis zu etwa YJ der Fläche der rechten Lun­
ge, C = Schwielen größer als B; Zusatzbezeichnungen 
können Emphysem (emph), Pleuraveränderungen 
(pi), Hilussilikose (hil) kennzeichnen; die Verände­
rungen werden für beide Lungen getrennt angegeben. 
• Die pathologisch-anatomische Beurteilung erlaubt 
eine präzise anatomische Beschreibung; Rückschlüs­
se auf den Krankheitswert, d. h. die Schwere der 
Rückwirkungen auf Atmung und Kreislauf, auf deren 
Schweregrad die Festlegung der Minderung der Er­
werbsfähigkeit beruht, sind jedoch nur bedingt mög­
lich47, wenn auch gewisse Rückschlüsse aus verglei­
chenden klinisch-pathologischen Untersuchungen 
und Funktionsmessungen an Leichenlungen gezogen 
werden konnten28, 32, 34, 35. Disseminierte feinherdige 
Läsionen können oft wesentlich schwerere, besonders 
auch obstruktive Funktionsstörungen als einzelne 
große Schwielen hervorrufen. Die Verbindung der 
pneumokoniotischen Herde zu Emphysem und Bron­
chitis als Komplikationen (t> S.825) muß belegt wer­
den. Ein wichtiges morphologisches Kriterium ist das 
Vorliegen eines Cor pulmonale. 

Silikotuberkulose 

Die Tuberkulose ist eine schwerwiegende Komplikati­
on der Silikose, wenn auch die Anzahl der Fälle mit 
dem allgemeinen Rückgang der Tuberkulose abge­
nommen hat. Die Silikose in Verbindung mit aktiver 
Lungentuberkulose wird unter der Nr.4102 der Liste 
zur 8. BeKV geführt. Die in den Einzelherden von der 
Silikose getrennte Tuberkulose wird als Zusatztuber­
kulose bezeichnet. Häufiger kommt es zur Kollision, 
aus der Kombinationsherde entstehen (Abb. 11.43 c), 
zumal es sich oft um alte, durch vorwachsende siliko­
tische Granulationen reaktivierte Tuberkulosen in al­
ten Spitzenherden oder häufiger, besonders im höhe­
ren Lebensalter, in den Lymphknotenherden handelt. 
Die Differenzierung13 in Tuberkulosilikose (bei Vor­
herrschen der Silikose) bzw. Silikotuberkulose (bei 
Überwiegen der Tuberkulose) ist heute kaum mehr ge­
bräuchlich. 

Morphologie 
Die Herde der Silikotuberkulose weisen im Zentrum 
käsige Nekrosezonen auf, die nicht selten jahresringar­
tig geschichtete Kohlestaubablagerungen enthalten 
und von kernarmem silikotischem Schwielengewebe 
umgeben sind5•7,33,47,56. Durch Konglomeration der 
Herde entstehen "marmorierte" Schwielen. 

Sekundärfolgen 
Die silikotuberkulösen Herde neigen zur Einschmel­
zung und Kavernisierung. Damit wird der Weg für 
eine weitere kanalikuläre Ausbreitung eröffnet. In den 
Lymphknoten kann es zur perilymphonodulären Aus-

breitung mit Bronchuseinbruch und weiterer broncho­
gener oder lymphohämatogener Propagation der Tu­
berkulose kommen 17,47. Stärkere pleuritische Verwach­
sungen oder Schwartenbildungen bei Silikosen weisen 
meist auf eine tuberkulöse Genese hin. 

Differentialdiagnose 
• Vernarbende Tuberkulosen: Die Abgrenzung siliko­
tuberkulöser Schwielen gegenüber vernarbenden Tu­
berkulosen (ohne Silikose) kann zumal in staubrei­
chen (nichtsilikotischen) Lungen am Einzelherd, z. B. 
auch in Lymphknoten, sehr schwierig sein. 
• Rundherdsilikose (Caplan-Syndrom): Bei rheumati­
scher Polyarthritis kommen gelegentlich rundherdar­
tige, 0,5-5 cm große Herde mit grauschwärzlicher, 
marmorierter oder kokardenartiger Schnittfläche vor. 
In den Herden finden sich histologisch zerfallende 
hyalinisierte Kollagenfasern, unspezifische Granula­
tionen und Iymphoplasmazelluläre Begleitinfiltra­
te7,30,31,47. Die Differentialdiagnose zur Silikotuberku­
lose kann schwierig sein (t> S.798). 

Silikose und Karzinom 

Die Häufigkeit der Bronchialkarzinome bei Männern 
bedingt häufiger ein Zusammentreffen von Silikose 
und Karzinom. Es ergibt sich dann die Frage nach ei­
nem ursächlichen Zusammenhang. Ganz allgemein 
kommen Karzinome bei Bergleuten mit Silikose eher 
etwas seltener als bei der übrigen Bevölkerung vor. 

Quarz ist kein Karzinogen, Es kann lediglich bei be­
stimmten Kon tellationen im Sinne eines Narben­
karzinom ( t> S.840, Abb, 11.46 I) ein die Kreb -
entstehung begün tigender kokarzinogener Ein­
fluß diskutiert werden2o•37 (au führlich zur Begut­
achtung Könn et aI.47). 

Eine wesentliche teil ursächliche Bedeutung einer 
chronischen Bronchitis (ggf. mit Ausnahme von Bron­
chi ektasen oder in Ableitungsbronchien silikotuber­
kulöser Kavernen) und der bei diesen auftretenden 
Epithelmetaplasie ist nicht ausreichend wahrschein­
lich. 

Unabhängig davon werden Karzinome bei Siliko­
sekranken aus dem Uranbergbau als Schädigungsfol­
ge anerkannt, weil hier die Wirkung eines von der Sili­
kose unabhängigen Karzinogens, der Radiumemana­
tion in der Grubenluft und im Grubenwasser, vorliegt. 

Silikatosen 

Im Gegensatz zur Silikose führen die Silikatosen zur 
diffusen Fibrosierung5, 7, 9,11,19,47,60. 



Asbestose 
Die wichtigste Erkrankung ist die Asbestose. Sie wird 
unter der Nr.4103 der Liste zur 8. BeKV geführt. 

Ätiologie, Pathogenese 
Asbest ist ein magnesiumhaltiges, teils auch eisenhal­
tiges faserförmiges Mineral. Man unterscheidet die et­
was weicheren, nicht säurebeständigen Serpentinasbe­
ste (v. a. Chrysotil). die etwa 90% der eingeführten 
Asbestsorten ausmachen, und die säurefesten Horn­
blende- oder Amphibolasbeste (besonders Krokydolith). 
In die Lungen können bis über 100 ~m lange Fasern 
gelangen, die sich im Gegensatz zu den schnell phago­
zytierten kurzen Bruchstücken in das Gewebe einspie­
ßen und chronisch-entzündliche Reizungen hervorru­
fen, die zur Gerüstfibrosierung führen. Sie sind als 
doppelbrechende nackte Nadeln oder von einer Ei­
seneiweißhülle umgebene "wie gedrechselt erschei­
nende" Asbestosiskörperchen in Lungenschnitten zu 
finden (Abb. 11.43 d). Chrysotilasbest kann verhältnis­
mäßig rasch in feine Faserfibrillen zerfallen, die ggf. 
nur noch elektronenmikroskopisch in Phagolysoso­
men von Makrophagen, qualitativ in der Elementana­
lyse aus der Elementzusammensetzung (Silizium, Ma­
gnesium, Eisen) nachgewiesen werden können45 • Sie 
gelangen in dieser Form auch in die Lymphknoten. 

Morphologie 
• Asbestfibrose der Lungen: Sie ist jleckig-netzförmig 
mit wechselnden lymphoplasmazcllulären Infiltraten. 
Sie nimmt von kranial nach kaudal zu und ist im Sta­
dium der Lungenschrumpfung mit Emphysem und 
Bronchiolektasen verbunden bis hin zum Bild der Wa­
benlunge. Asbestosiskörperchen s. o. Problematisch 
kann der Nachweis der sog. Minimalasbestose sein; 
diese Diagnose sollte mit einem quantitativen Asbest­
nachweis in aufgeschlossenem Staub aus einem be­
kannten Lungengewebsvolumen verbunden wer­
den 18,57,61,63. 

• Pleuraplaques : Charakteristisch sind weiterhin die 
zellarmen, oft symmetrisch in der Pleura parietalis 
und diaphragmatica ausgebildeten, knorpelharten, 
hyalin-schwieligen Pleuraplaques ([> S. 853), die auch 
schon nach langfristiger geringer. nicht berufsbedingter 
Asbestinhalation (Heimwerker mit Eternitplatten, Rei­
fenabrieb, Asbestbetrieb in entsprechender Windrich­
tung, Reinigung von Arbeitskleidung) auftreten kön­
nen ([> Abb.11.50f). 

Maligne Tumoren bei Asbestose 

• Bronchiallmrzinom: Nach 20- bis 30jähriger La­
tenz treten bei etwa 12% der Asbestosekranken 
Bronchialkarzinome ([> S.838), meist Plattenepi­
thelkarzinome, besonders in den Lungenunterlap­
pen, auf11• Sie werden ggf. unter der Nr.4104 der 
Berufskrankheitenliste anerkannt. 
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Der chronischen Entzündung, der Fibrose und dem 
ständigen mechanischen Reiz durch die in das Gewe­
be eingespießten Asbestnadeln wird eine wesentliche 
pathogenetische Bedeutung für die Karzinogenese 
beigemessen. 

• Mesotheliom: Ein weiterer gehäuft auftretender 
bösartiger Tumor ist das Mesotheliom der Pleu­
rall•57, seltener des Bauchfelles, das unter der 
Nr.4105 als Berufserkrankung bei nachgewiesener 
Asbestose (zumindest Minimalasbestose) geführt 
wird ([> S.854). 

Talkose 

Talkum ist ein hydriertes Magnesiumsilikat unter­
schiedlicher Zusammensetzung mit Beimischungen 
von Eisen, Aluminium u. a. Es führt zu einer Fremd­
körperreaktion mit riesenzellhaltigen Granulomen, die 
sich zu Knötchen umbilden können. Oft liegen aber 
Verunreinigungen durch Quarz und/oder Asbest vor, 
so daß im Einzelfall unterschiedliche morphologische 
Bilder entstehen können5,14.47,53. Die Talkumpartikel 
sind in den Histiozyten und Riesenzellen an ihrer 
Doppelbrechung leicht zu erkennen. Es können bis 
faustgroße Schwielen. in anderen Fällen mehr strang­
und netzförmige Fibrosen entstehen. Pleurafibrosen 
sind häufig. 

Andere anorganische mineralische 
Pneumokoniosen 

Die in dieser Gruppe zusammengefaßten Pneumoko­
niosen enthalten keinen Quarz und sind deswegen in 
ihrer Fibrogenität nicht progredient47 • Der teils inerte 
(apathogene) Staub wird entweder reaktionslos im 
Lungengewebe abgelagert oder bewirkt entzündliche 
Veränderungen, die in eine diffuse oder auch granulo­
matöse Fibrose auslaufen können5,9.47,6o. 

Anthrakose 

Reiner Kohlenstaub ist apathogen. er führt zur An­
thrakose mit Ablagerungen peribronchiolovasal, in 
den Septen der Pleura und in den Lymphknoten; bei 
starker Exposition wird die Lunge stark schwärzlich 
verfärbt, auch abdominale Lymphknoten und häma­
togen Leber und Milz können Staub enthalten. Mit 
den Staubablagerungen verbundene Fibrosen beru­
hen entweder auf entzündlichen Prozessen oder einer 
geringen Quarzbeimischung ("Anthrakofibrose, bes­
ser Anthrakosilikose I6,35), ausgedehntere entzündliche 
Prozesse ("infektive Pneumokoniose") können zur 
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Bildung schwarzer Schwielenbezirke führen, wobei 
stets die Mitwirkung einer Quarzkomponente in Be­
tracht zu ziehen ist. 

Siderose 

Sie entsteht durch Aufnahme von Eisenoxidstäuben 
und kann je nach Art des Oxids rote oder schwärzli­
che Farbe annehmen; Schleifer und Schweißer sind 
u. a. betroffen; die Staubverteilung entspricht der bei 
Anthrakose; bei Quarzbeimischung entstehen Sidero­
silikosen. 

Berylliose (BK Nr.1110) 

Akute Berylliumpneumonie 
Berylliose tritt bei Einatmung hoher Feinstaubmen­
gen in Form einer nach Tagen bis wenigen Wochen 
einsetzenden akuten Berylliumpneumonie auf, die 
sich von den Mittelgeschossen in Ober- und Unterlap­
pen ausdehnt und durch fokale Hämorrhagien, fibrin­
haltige Exsudate mit vorwiegenden Lymphozyten, 
Plasmazellen und Monozyten sowie gelegentlichen 
Riesenzellen sowie dichte lymphoplasmazelluläre in­
terstitielle Infiltrate gekennzeichnet ist. 

Chronische Berylliumlunge 
Bei chronischer Belastung entwickelt sich bei einem 
sehr kleinen Teil der Betroffenen die chronische Be­
rylliumlunge mit interstitiellen Infiltraten, histiozytä­
ren miliaren Granulomen mit Riesenzellen, die mu­
schelförmige Partikel enthalten können, und fibri­
noiden Nekrosen; es kommt zum Übergang in 
Fibrose, oft in Verbindung mit großblasigem Emphy­
sem67 • 

Aluminose 

Bei der Aluminose (BK Nr.4106), die durch Aufnah­
me von metallischem Aluminium bei der Verarbei­
tung von Aluminiumpulver entsteht, entwickelt sich 
eine kraniokaudal zunehmende, zell arme, teils hyalin­
schwielige Fibrose mit eingelagerten lymphohistiozy­
tären Infiltraten und staubbeladenen Makrophagen­
haufen in noch erhaltenen Lufträumen; komplizie­
rendes Emphysem führt gelegentlich zu Spontan­
pneumothorax52• 

Korundschmelzerlunge 

Sie entspricht in Morphologie und Verlauf weitge­
hend der Aluminose42 • 

Hartmetallunge (BK Nr.4107) 

Sie wurde vereinzelt untersucht und ist durch eine be­
vorzugt peribronchiolovasale Fibrose, interstitielle 
und sog. desquamative Pneumonie sowie Hyperplasie 
und Metaplasie des Bronchialepithels gekennzeich­
net9,24,40,47,48, Unter den verarbeiteten metallischen 
Komponenten wird in erster Linie dem Kobalt, das 
5-25% des Materials ausmacht, bzw, kobalthaItigen 
Antigenen die Hauptbedeutung beigemessen, doch 
wurden auch besonders hohe Wolframkonzentratio­
nen beobachtet. 

Chromlunge (BK Nr.1103) 

Die sog, Chromlunge kommt durch Kontakt mit 
chromhaltigen Stäuben oder Dämpfen zustande, die 
zu entzündlicher Reizung am Auge, in der Nase (ein­
schließlich Ulzerationen und Septum perforationen, 
I> S,708) und zur chronischen Bronchitis und Pneu­
monie führen; letztere laufen in Fibrosierung und 
Schwielenbildung aus; nach langjähriger Exposition 
und Latenz können Bronchialkarzinome auftre­
ten9,37,47, 

Thomasschlackenpneumonie (BK Nr.4108) 

Entzündlich-bronchitische und pneumonische Pro­
zesse entstehen bei der Inhalation von fein vermahle­
nem Thomasschlackenmehl, sog, Thomasschlacken­
pneumonie, wobei die wohl chemisch ausgelöste 
Schleimhautreizung das Angehen bakterieller Infek­
tionen begünstigt5• 

Sonstige anorganische Pneumokoniosen 

Weitere ähnliche Schädigungen (Titanlunge, Stanno­
se, Barytose, Glas/aserlunge) I> insbesondere Spen­
cer9• 

Lungenerkrankungen durch organische Stäube 

Ätiologie, Pathogenese 
Diese Gruppe von Erkrankungen ist dadurch gekenn­
zeichnet, daß organische eiweißhaltige Stäube aufge­
nommen werden und immunologische Reaktionen 
hervorrufen, die dem Typ III nach Coombs u. Gell22 

zugerechnet werden5,9,47,58. Die großmolekularen 
Komplexe aus Antigen, Antikörper und Komplement 
können bei sensitiven Personen gewebliche Überemp­
findlichkeitsreaktionen mit Freisetzung von Media­
torsubstanzen aus Mastzellen und Basophilen und 
örtlicher Eosinophilie hervorrufen und werden in den 



Basalmembranen der Kapillaren, auch in der Wand 
von Bronchiolen niedergeschlagen58• Je nach Art der 
Antigen-Antikörper-Reaktion treten entweder ob­
struktive Ventilations störungen mit milden entzünd­
lichen Reaktionen oder chronisch-entzündliche 
Fremdkörperreaktionen ähnliche granulomatöse Ge­
websveränderungen auf, die gewöhnlich als exogen­
allergische Alveolitis bezeichnet werden ([> S. 801). 

Eine ständig zunehmende Zahl pflanzlicher oder 
tierischer organischer Materialien sind als krankheits­
auslösend bekannt geworden, wobei die pflanzlichen 
Stoffe öfter nicht selbst, sondern ihnen bei ungünsti­
gen Lagerungsbedingungen anhaftende Bakterien 
oder Pilze bzw. deren Sporen, z. B. thermophile Akti­
nomyzeten, wirksam sind9,21,41,47,50. 

Wichtige Beispiele 

Farmer-(Drescher-)Lunge 
Sie ist die bekannteste beruflich ausgelöste Erkran­
kung dieser Art (BK Nr.4201); sie tritt besonders ge­
gen Winterende bei Umgang mit verschimmeltem Heu 
oder Getreide auf und führt zu einer teils diffusen, teils 
granulomatösen interstitiellen Pneumonie, die, zumal 
nach wiederholten Kontakten, in eine Lungenfibrose 
übergehen kann25• 

Byssinose 

Sie tritt bei der Baumwollbearbeitung auf; sie führt 
vorwiegend zu obstruktiv-entzündlichen Atemwegsre­
aktionen, die bei erneutem Kontakt asthmaartige Zu­
stände ("Montagsjieber") hervorrufen, doch können 
sich auch fleckige Fibrosen entwickeln9,47 (BK 
Nr.4202). 
• Sonstige Formen: Auch zahlreiche andere ver­
gleichbare Schädigungen sind als beruflich ausgelöste 
Erkrankungen bekannt wie Bagassose (faserige 
ZuckerrohITÜckstände), Suberose (Korkstaublunge ), 
Ahornrindenschälerkrankheit (Herstellung von Ahorn­
syrup in New England), Sequoiose, Malzarbeiterlunge, 
Käsewäscherlunge, Paprikaspalterlunge, Hypophysen­
schnupjerlunge, Vogelhalterlunge ([> S. 801) u. a. 

Diagnostik, Begutachtung 
In der Biopsie gibt das oben geschilderte morphologi­
sche Bild Hinweis auf das mögliche Vorliegen einer 
immunologisch ausgelösten Reaktion, die dann kli­
nisch (bei Gutachtenobduktionen anamnestisch) ab­
zuklären ist; in der BK-Liste sind unter der Nr.4301 
ganz allgemein "durch allergisierende Stoffe verur­
sachte" und unter der Nr.4302 "durch chemisch-irri­
tativ oder toxisch wirkende Stoffe verursachte" 
schwerwiegende obstruktive Atemwegserkrankungen 
aufgeführt68• 
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Allgemeines 

Tumoren von Bronchien und Lungenparenchym sind 
häufig und kommen in gut- und bösartiger Form als 
Abkömmlinge nahezu aller Gewebe vor. Das Bron­
chialkarzinom ist seit der lahrhundertwende, offenbar 
in Abhängigkeit von zivilisatorischen Einflüssen des 
Industriezeitalters ([> S. 837), zum häufigsten bösarti­
gen Tumor der Männer geworden. Die Lunge ist oft 
Sitz von Metastasen extrapulmonaler Tumoren und 
auch an den system ischen malignen Erkrankungen 
häufiger beteiligt. Die Differentialdiagnose Tumor 
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stellt sich bei allen pathologischen Röntgenbefunden. 
Mit den heutigen hochentwickelten bioptischen und 
zytologischen Techniken 15,22,38,47 ist eine morphologi­
sche Sicherung der Diagnose in der Regel möglich. 
Für die Ausdehnung und Stadien der Karzinome ist 
eine TNM-Klassifikation 54 festgelegt. 

Wegen des Lungenaufbaues sind die Symptomatik 
und die Komplikationen je nach Sitz des Tumors sehr 
unterschiedlich. Gut- und bösartige Tumoren können 
sich dabei zunächst gleichartig verhalten: 

Ein Hauptsymptom zentraler, die großen Bronchien 
tangierender Tumoren ist die Obstruktion mit post-



Tabelle 11.5. WHO-K1assifikation der Lungentumoren. (Sobin et al.SO) 

I. Epitheliale Tumoren 

I I. Nichtepitheliale 
("soft tissue"-) Tumoren 

11 I. Mesotheliale Tumoren 

IV. Verschiedene Tumoren 

V. Metastasen 

VI. Unklassifizierte Tumoren 

VII. Tumorähnliche Läsionen 

* Im Text besprochen 

Gutartig 

*Papillome (Plattenepithelpapillome, 
Übergangsepithelpapillome ) 

* Adenome (pleomorphe Adenome, mo­
nomorphe Adenome, andere) 

*(Dysplasien, Carcinoma in situ) 

*Lipom 
* Fibrom 
* Neurofibrom 
Lymphangiom 

*Hämangiom 
*Leiomyom 
*Granularzelltumor 
*Chondrom 

(Benignes) Mesotheliom 

* Klarzelltumor 
*Paragangliom (Chemodektom) 
Teratom 

Hamartome 
*Lymphoproliferative Prozesse 
*"Tumourlets" 
*Eosinophiles Granulom 
"Sklerosierendes Hämangiom" 

*Entzündlicher Pseudotumor 
Sonstige 
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Bösartig 

* Plattenepithelkarzinom 
Variante: Spindelzelliges Karzinom 

*K1einzelliges Karzinom 
Haferkorn- (lymphozytischer-) Typ 
Intermediärer Zell typ 
Kombinierter Haferkorntyp 

* Adenokarzinom 
Azinäres Adenokarzinom 
Papilläres Adenokarzinom 
Bronchioloalveoläres Karzinom 
Solides schleim bildendes Karzinom 

*Großzelliges Karzinom 
Varianten: Riesenzellkarzinom 
Klarzellkarzinom 

* Adenosquamöses Karzinom 
Karzinoidtumor 

* Bronchialdrüsenkarzinome 
Adenoid-zystisches Karzinom 
M ukoepidermoidkarzinom 

Sonstige 

*Fibrosarkom 
* N eurofibrosarkom 
* Hämangiosarkom 
* Leiomyosarkom 
*Malignes Hämangioperizytom 

*Malignes Mesotheliom 
Epitheliale Form 
Fibröse (spindelzellige) Form 
Mischform 

* Karzinosarkom 
*Pulmonales Blastom 

Malignes Melanom 
Maligne Lymphome 
Sonstige 

stenotischer Atelektase, Pneumonie und ggf. Bronchi­
ektasie (I> S.742). 

Periphere Tumoren der Mantelzone erscheinen rönt­
genologisch als Rundherde und können pleurale Kom­
plikationen zur Folge haben. Klinisch ergibt sich stets 
ein oft breites differentialdiagnostisches Spektrum, 
das einer morphologischen Abklärung bedarf. 

Klassifikation 
Der histologischen Klassifikation der Lungentumo­
ren werden die Richtlinien der WHO zugrundegelegt50 

(Tabelle 11.5). Sie folgt dem üblichen Konzept nach 
primären epithelialen Tumoren, Tumoren der Binde­
und Weichgewebe l9 sowie verschiedenen und sekundä­
ren Tumoren. erweitert um die von der Pleura ausge­
henden mesothelialen Tumoren und die präkanzerösen 
Dysplasien. Bei den Karzinomen wurde die häufige 
Kombination unterschiedlicher histologischer For­
men berücksichtigt (ausführliche Darstellungen 
I> 1,2,3,4,5,7,9,15,18,32-34,50; speziell zur Frage der Dyspla-
sien und Krebsvorstadien34). 
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Mesenchymale Tumoren 

Lipome 
(ICD-O-DA M-8850/0) 

Sie können überall vom Fettgewebe ausgehen, das be­
sonders in der Brustwand und subpleural vorkommt. 
Lipome und Fibrolipome sind selten und werden am 
häufigsten im 5.-6. Lebensjahrzehnt beobachtet. 

In den großen zentralen Bronchien wachsen sie 
meist polypoid in die Lichtung vor, können aber auch 
ringartig im peribronchialen Gewebe entwickelt sein. 
Sie führen durch Bronchusobstruktion zu chronischer 
Pneumonie und poststenotischer Bronchiektasie. 

Sub pleural gehen sie von dem in unterschiedlichem 
Ausmaß entwickelten Fettgewebe aus. Letztere Form 
ist differentialdiagnostisch gegenüber den intrathora­
kalen mediastinalen Lipomen abzugrenzen, die oft 
sehr groß werden, das Lungengewebe verdrängen und 
sich gelegentlich auch in den Hilusbereich ausbreiten 
können. 

Mikroskopisch findet man reifes Fettgewebe, nicht 
selten eher den Typus des Fibrolipoms. Äußerst selten 
werden schnell wachsende subpleurale Lipome beob­
achtet, die histologisch Liposarkomen mit riesenzelli­
gen Lipoblasten entsprechen9. 

Fibrome (ICD-O-DA M-8810/0) 

Myxome (ICD-O-DA M-8840/0) 

Auch sie werden nur selten beobachtet und kommen 
als derbe weißliche, öfter faszikulierte Tumoren in der 
Bronchuswand vor. Periphere subpleurale Fibrome las­
sen sich oft nicht von Pleurafibromen und, sofern kei­
ne Beziehung zu einem Nerven erkennbar wird, auch 
nicht von fibrornatösen Neurofibromen unterschei­
den9• 

Mikroskopisch liegen spindeljörmige Tumorzellen 
vor, der Gehalt an Kollagenfasern kann stark wech­
seln. Myxoide Umwandlungen und Verkalkung kom­
men vor. 

Die Myxome haben eine etwas glänzende Schnitt­
fläche und werden von den typischen sternförmigen 
Zellen in myxomatösem Stroma mit nur wenigen Reti­
kulinfasern gebildet. Myxoide Anteile kommen häufi­
ger auch in Sarkomen vor, die oft nicht sicher ab­
grenzbar sind und erst aus dem klinischen Verlauf 
erkennbar werden. 

Neurofibrom (Schwannom) (ICD-O-DA M-9550/0) 

Neurofibrosarkom (ICD-O-DA M-9540/3) 

• Neurofibrome wachsen vorwiegend intrabronchial, 
sind meist lokalisiert und deutlich gekapselt. Myxoide 
pseudozystische Umwandlung und Blutungen sind 
häufig, auch Schaumzellherde kommen vor. 

Mikroskopisch ist die palisadenartige Anordnung 
der Kerne in den Zellsträngen typisch. 

• Neurofibrosarkome lassen sich gegenüber Fibrosar­
komen (s. u.) oft nur abgrenzen, wenn noch weitere ty­
pische Neurofibromstrukturen nachgewiesen werden 
können. Diese Fälle kommen am ehesten bei der Neu­
rofibromatose (von Recklinghausen) vor, die aber mit 
einer diffusen interstitiellen Fibrose mit kleinzysti­
scher Umwandlung des Lungengewebes, Hyperplasie 
neurilemmaler Zellen an den kleinen Nerven und glo­
musartigen Herden in der Wand kleiner Pulmonalar­
terienäste einhergehen kann9• 

Leiomyome (ICD-O-DA M-8890/0) 

Leiomyomatose (ICD-O-DA T2800 M8890/0) 

Myosarkom (ICD-O-DA M-8890/3) 

Leiomyome, meist Fibroleiomyome, kommen endo­
bronchial und besonders peripher im Lungengewebe 
vor. Endobronchial gehen sie von der glatten Musku­
latur der Schleimhaut aus und wachsen in die Lich­
tung mit der Folge obstruktiver Symptomatik vor. 

Disseminierte Leiomyomatose 
Die peripheren Tumoren können sehr groß werden, 
auch multipel vorkommen (disseminierte Leiomyoma­
tose). Befallen sind v. a. Frauen mittleren Alters, in de­
ren Vorgeschichte häufig eine Myomenukleation oder 
Exstirpation eines myomatösen Uterus angegeben 
wird. Hier liegt offenbar eine Metastasierung vor, 
auch in Fällen, in denen die Histologie der Myome 
keinen Anhalt für sarkomatöses Wachstum geboten 
hatte ("metastasierende Fibroleiomyome"52). 

Mikroskopisch sind meist keine Anzeichen mali­
gnen Wachstums gegeben. Die Tumoren wachsen sehr 
langsam und haben nach operativer Entfernung eine 
recht gute Prognose. 

Primäre Leio- und Fibroleiomyosarkome 
(ICD-O-DA M-8890/3) 

Diese Tumoren können sich endobronchial entwik­
kein. Andere scheiden die Bronchien ein und führen 
dadurch zur Stenosierung. Periphere Entwicklung im 
Alveolarbereich kommt ebenfal1s vor. Dabei kann das 
histologische Bild von hohem Differenzierungsgrad bis 
zu stärkster Anaplasie mit Riesenzel1en reichen. 

Hochdifferenzierte Tumoren zweifelhafter Mali­
gnität bei Frauen sollten nur nach Ausschluß von 
Uterusmyomen (-myosarkomen) diagnostiziert 
werden9• 

Rhabdomyosarkome 
(ICD-O-DA M-8900/3) 

Sie sind sehr selten und müssen differentialdiagno­
stisch gegen pulmonale Blastome ([> S. 846) abge­
grenzt werden. Die oft sehr großen Tumoren brechen 
in die Bronchien und Gefäße ein. Im mikroskopischen 
Bild findet man undifferenzierte spindelige und runde 



Zellen, länger gestreckte Zellen und Riesenzellen mit 
zentral dicht gepackten Kernen und Zytoplasmava­
kuolen9• Der Nachweis von Querstreifung ist diagno­
stisch. 

Granularzelltumor 
(ICD-O-DA M-9580/0) 

Dieser auch als Granularzellmyoblastom (Abrikos­
soff-Tumor) bezeichnete Tumor ist sehr selten. Er ist 
auf die großen hilusnahen Bronchien beschränkt und 
kommt schon bei Kindern vor. Er wächst ganz vorwie­
gend endobronchial und zieht gewöhnlich schwere 
obstruktive Schäden im stenosedistalen Lungengewe­
be nach sich. 

Mikroskopisch treten große Zellen mit kleinen 
dunklen Kernen und reichlichem granulärem und 
schaumigem Zytoplasma hervor. Gewöhnlich besteht 
eine Plattenepithelmetaplasie im überkleidenden Epi­
thel. In manchen Fällen liegen gleichzeitig Tumoren 
in der Hautund/oder in der Zungenmuskulaturvor. 

Die Histogenese ist noch umstritten ([> Bd.4, 
Kap.4). Nach neueren Untersuchungen wird v. a. eine 
Ableitung von den Schwann-Zellen in Erwägung ge­
zogen9,15. 

Chondrom (ICD-O-DA M-9220/0) 

Hamartochondrom (ICD-O-DA M-9220/0) 

• Das echte Chondrom geht vom Bronchialknorpel 
aus und ist gewöhnlich in großen Bronchien entwik­
kelt, in die es polypoid vorwächst. 

Mikroskopisch findet man hyalinen Knorpel von 
meist etwas zellreicherem und unregelmäßigerem 
Aufbau als normaler Knorpel. Myxoide Partien, Ver­
kalkung und Verknöcherung kommen vor. Faserfär­
bungen zeigen nur gelegentlich einige elastische Fa­
sern. 
• Das Hamartochondrom ist im Gegensatz dazu als 
Rundherd von 1-6, vereinzelt bis 20 cm Größe peri­
pher lokalisiert. Es ist gewöhnlich asymptomatisch und 
wird oft zufällig bei Röntgenuntersuchungen ent­
deckt. Die Hauptmasse wird von Knorpel gebildet, 
zwischen dessen unregelmäßigen Wucherungen 
schmale, von kubischem oder Flimmerepithel ausge­
kleidete Spalten entwickelt sind. Fibröses und myxo­
matöses Bindegewebe sowie gelegentlich auch Fettge­
webe und glatte Muskulatur kommen vor. Der Tumor 
wächst sehr langsam und wird von einer Pseudokapsel 
aus atelektatischem Lungengewebe umgeben. 

Es handelt sich hierbei um den mit etwa 0,25% 
Häufigkeit bei Autopsien nachgewiesenen häufigsten 
bindegewebigen Tumor, der nahezu immer gutartig ist. 
Der Knorpelentwicklung soll eine Proliferation fibro­
myxomatösen Gewebes vorausgehen, die epithelisier­
ten Spalträume werden als Reste von eingeschlosse­
nem alveolärem Gewebe gedeutet15• Dies und das 
Auftreten im 4. und 5. Lebensjahrzehnt spricht für ei­
nen echten Tumor, nicht für eine örtliche hamartöse 
Fehlbildung. 
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Chondrosarkom (ICD-O-DA M-9220/3) 

Osteosarkom (ICD-O-DA M-9180/3) 

• Chondrosarkome sind sehr selten. Sie sind durch 
den unregelmäßigen Aufbau, durch Kernpolymor­
phie, vermehrte Doppelkernigkeit und Mitosen ge­
genüber den Chondromen abzugrenzen. Hauptsitz ist 
die Lungenperipherie. Die Prognose ist schlecht, ob­
wohl extrapulmonale Metastasen kaum auftreten. 
• Osteosarkome wurden in Einzelfällen beschrieben. 

Angiomatöse Tumoren 
(ICD-O-DA M-9120/0) 

Angiome kommen als angeborene und erworbene 
Fehlbildungen vor 9,27. 

• Die angeborene Form, auch als pulmonale arterio­
venöse Fistel, Varix oder Aneurysma bezeichnet 
([> Abb. 11.27 d), resultiert aus einer Persistenz kurzer 
fetaler anastomotischer Kanäle zwischen Arterien und 
Venen. Etwa 60% der Fälle gehören in den Formen­
kreis der hereditären Teleangiektasie (M. Osler­
Rendu). Größere aneurysmatische Tumoren können 
sich durch Zu schaltung weiterer Speisegefäße und zu­
nehmendem Blutdurchfluß entwickeln16• In etwa Y3 
der Fälle liegen multiple Angiome vor, die sich meist 
unilateral auch nacheinander entwickeln können. 
Weitere Entwicklungsstörungen, wie umschriebene 
bronchioläre Fehlbildungen und Venenanomalien, 
können gleichzeitig bestehen. 

Mikroskopisch sind die abführenden Venen stark er­
weitert und geschlängelt. Die zwischen ihnen liegen­
den Wände atrophieren und bilden sich in schmale fi­
bröse Septen um, die zwischen weiten blutgefüllten 
Räumen liegen. Gelegentlich kommt es auch zur Inti­
mafibrose mit Kalkablagerungen. Die ersten Sym­
ptome treten oft schon im Kindesalter auf. Es kommt 
zumal bei Tumoren in der Bronchialwand zu Hämo­
ptysen. Bei hoher Shuntblutmenge kommt es zur 
Zyanose, Dyspnoe, Trommelschlegelfingern und Ery­
throzytose. 

Die Diagnose erfolgt angiographisch; in Obduk­
tionsfällen ist ebenfalls die postmortale Angiographie 
die beste Nachweismethode für die Ausdehnung der 
Läsionen. Der Tod kann durch massive Blutungen her­
beigeführt werden. Selten kann auch eine bakterielle 
Endangitis zur Septikopyämie und besonders zu Hirn­
abszessen führen9• 

• Kapilläre Teleangiektasien in der Lungenperipherie 
werden häufiger übersehen. Sie können multipel in der 
Bronchialschleimhaut auftreten. 
• Ähnliche, aber offenbar erworbene angiomähnliche 
arteriovenöse Fisteln kommen bei Leberzirrhose vor 
oder können sich gelegentlich auch aus sekundärer 
Gefäßproliferation in Narbenbezirken entwickeln9• 

Angiosarkome 
(ICD-O-DA M-9120/3) 

Primäre bösartige Gefäßgeschwülste sind sehr selten; 
stets muß metastatisches Wachstum ausgeschlossen 
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Abb.11.44. Lymphangioleiomyomatose in einem Hilus­
lymphknoten. 32jähr. Frau mit rezidivierendem chylösem Pleu­
raerguß. Silberfärbung. 150fach 

werden2,9. Das Vorkommen maligner Hämangiome 
(Hämangiosarkome(ICD-O-DA M-9120/3)) wird teil­
weise überhaupt bestritten. Vereinzelte Fälle von 
Kaposi-Tumor (ICD-O-DA M-9140/3) wurden be­
schrieben. 
• Hämangioperizytome (ICD-O-DA M-9150/1) kom­
men, wenn auch sehr selten, primär in der Lunge 
vor 9,30. Männer und Frauen mittleren Lebensalters 
sind etwa gleich häufig betroffen. Die großen, abge­
kapselt erscheinenden Tumoren zeigen häufig Blutun­
gen und Nekrosen auf der Schnittfläche. 

Mikroskopisch sieht man die rundlichen bis spindeI­
förmigen Tumorzellen durch von den Gefäßen ab­
strahlende Retikulinfasern zu Zell haufen zusammen­
gefaßt. Herdförmig können stärkere Zell polymorphie 
und reichlich Mitosen auftreten. 
• Primäre Sarkome der Pulmonalarterien gehen von 
den großen Gefäßstämmen aus und können sich von 
hier aus in die Peripherie, gelegentlich aber auch herz­
wärts bis zu den Pulmonalklappen ausbreitenI5,55. Be­
troffen sind Männerund Frauen vorwiegend im 6. und 
7. Lebensjahrzehnt. Klinisch besteht meist das Krank­
heitsbild einer progressiven, nicht therapierbaren 
Rechtsherzinsuffizienz. 

Der Tumor entwickelt sich in der Intima und führt 
dadurch zu Lichtungseinengung und Lichtungsver­
schluß. Er kopiert bis zu einem gewissen Grade die 
Längsmuskularisation der Intima bei pulmonaler Hy­
pertonie. In der Peripherie breitet sich der Tumor von 
den Gefäßen aus auch in interstitiellem Bindegewebe 
und im Alveolarbereich aus, wobei epithelisierte Al­
veolarreste in das Tumorgewebe eingeschlossen wer­
den können. Femmetastasen werden bei etwa der 
Hälfte der Kranken gefunden. 

Lymphangioleiomyomatose 
(lCD-O-DA M-9174/1) 

Diese seltene Erkrankung weist Züge eines Tumors 
wie auch einer Hamartie und Phakomatose auf. Be-

troffen sind ausschließlich Frauen, ganz überwiegend 
im geschlechtsreifen Alter t7 • Dyspnoe, gelegentlich 
Spontan pneumothorax, chylöse Ergüsse, gelegentlich 
auch Hämoptysen, schließlich zunehmend Rechtsherz­
insuffizienz bestimmen den klinischen Verlauf. 

Makroskopisch besteht das Bild der Wabenlunge. 
Die befallenen Lymphknoten sind verdickt, mit 
schwammartiger Schnittfläche, der Ductus thoracicus 
ist erweitert und mit Chylus gefüllt. Auch ein chylöser 
Aszites kann bestehen9, 15. 

Mikroskopisch fällt eine oft knotige interstitielle 
Wucherung glatter Muskulatur in den Septen, der 
Pleura, den Alveolen und Bronchialwänden auf, wo­
bei auch Gruppen mehr rundlicher Myozyten vor­
kommen. Wucherungen in den Venenwänden führen 
zu Blutstauung und kapillären Hämorrhagien und Si­
derose. Die Lymphbahnen sind durch obstruierende 
Muskelwucherungen dilatiert, in den Lymphknoten 
ist das Gewebe durch Muskelwucherungen ersetzt, 
die lymphgefüllte Hohlräume umgeben (Abb.11.44). 

Etwaige Beziehungen zur tuberösen Sklerose, die 
ebenfalls zu knötchenförmigen fibroleiomyomatösen 
Wucherungen und zur Entwicklung eines wabigen 
Lungenumbaues führt, sind noch nicht geklärt; an­
scheinend liegt keine forme fruste der tuberösen Skle­
rose vor 2,9. Die bei der tuberösen Sklerose vorkom­
menden Talgdrüsenadenome, tuberösen Gliaprolife­
rationen und okulären Phakomatosen werden nicht 
beobachtet, doch kommen renale Angiofibrolipome 
vor, 

Sonstige Sarkome 

Primäre Sarkome der Lungen sind selten. Man rech­
net mit etwa 1-5 Fällen auf 10000 Obduktionen und 
1 Fall je 500 Karzinome9• Alle bindegewebigen Kom­
ponenten können Ausgangspunkt sein; spezielle For­
men wurden bereits angeführt (Neurofibrosarkom, 
I> S. 832; Leiomyosarkom, I> S, 832; Chondro- und 
Osteosarkom, I> S. 833; Gefäßtumoren, I> S.833). Sie 
sind bei peripherem Sitz oft nur schwierig von Fibro­
sarkomen abzugrenzen, die von der Pleura ausgehen 
(I> S.856). Es gelten die für die Weichteiltumoren üb­
lichen Kriterienl9• In Zweifelsfällen wird eine weitere 
Differenzierung bei elektronenmikroskopischer Un­
tersuchung möglich, 

Auch die Differentialdiagnose gegenüber der spin­
delzelligen Variante des Plattenepithelkarzinoms, be­
sonders bei intrabronchialer Ausbreitung (I> S.839), 
und gegenüber den fibrösen Mesotheliomformen 
(I> S. 855) bei subpleuralem Sitz kann schwierig sein, 
Schließlich ist auf die Kombinationsform des Karzi­
nosarkoms (I> S. 846) hinzuweisen. Generell muß eine 
Metastasierung extrapulmonaler Sarkome ausge­
schlossen werden. 

Mikroskopisch liegen (abgesehen von den Spezial­
formen) v. a. Fibrosarkome vor, es werden aber auch 
großzellig-alveoläre und multiforme polymorphzellige 



Sarkome gefunden, die eine etwas schlechtere Pro­
gnose haben. Bei der Abklärung des vermutlichen 
Malignitätsgrades spielen neben der Tumorgröße wie 
üblich auch das Maß von Polymorphie und die Mi­
tosenzahl eine Rolle. Scheinbare Anaplasie durch re­
gressive Tumorzellveränderungen bei entzündlichen 
Komplikationen ist zu beachten9• 

Die Sarkome wachsen in erster Linie lokal invasiv. 
Fernmetastasen treten oft erst spät auf, so daß eine ört­
lich vollständige Resektion ausreicht 9, 15, 

Gutartige epitheliale Tumoren 

Zu den gutartigen Tumoren zählen die Papillome und 
die von den Schleimdrüsen ausgehenden Adenome. 

Papillome 
(ICD-O-DA M-8050/0) 

Sie sind im Lungenbereich insgesamt recht selten und 
gehen vom Epithel der Bronchialschleimhaut aus. Da­
bei kann geschichtetes, auch oberflächlich verhornen­
des, kubisches oder auch zylindrisches und sogar flim­
merndes Epithel vorkommen5•9, 14.50. Man hat nach der 
Ausbreitung zwei Formen zu unterscheiden: 
• Multiple Papillome sind praktisch immer Teil einer 
Papillomatose der tiefen LuftwegeI!, insbesondere 
auch laryngealer Papillomatose (I> S.722, 729). Aus­
breitung bis in den Alveolarbereich ist beschrieben; da­
bei wird auch die Möglichkeit einer Ausbreitung 
durch Aspiration diskutiert27 • 

• Solitäre Papillome treten dagegen hauptsächlich im 
höheren Lebensalter auf. Sie bilden warzenartige, der 
Bronchuswand fest aufliegende Wucherungen, die die 
Lichtung einengen und dadurch oft zu entsprechen­
den Komplikationen im poststenotischen Lungenge­
webe führen. Die WHO-Klassifikation unterscheidet 
Platten epithel- und Übergangsepitheljormen (nicht da­
gegen, trotz der vermutlich unterschiedlichen Ätiolo­
gie, zwischen solitären und multiplen Papillomen), Im 
Bindegewebsgerüst besteht meist eine entzündliche In­
filtration. 

Dysplasien unterschiedlichen Schweregrades treten 
auf; nicht selten kann die Abgrenzung gegenüber 
einem hochdijferenzierten Plattenepithelkarzinom 
schwierig sein, besonders wenn es zu einem Vorwach­
sen in Drüsenhälse kommt. 

Adenom 
(ICD-O-DA M-8140/0) 

Diese Tumoren gehen von den serösen und mukösen 
bronchialen Schleimdrüsenanteilen aus und können so­
mit alle Formen der bekannten Speicheldrüsentumo­
ren annehmen. Die früher teilweise übliche Zusam­
menfassung der (echten) Drüsentumoren und der 
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Karzinoide unter dem Oberbegriff Adenome (so 
noch5,?) ist nicht mehr gültig9,15; die WHO-Klassifika­
tion hat die Karzinoidtumoren bei den bösartigen Tu­
moren, wenn auch von niederem Malignitätsgrad, ein­
geordnet50• Auch die verbleibenden Tumoren der 
Schleimdrüsen einschließlich des früheren sog. Zylin­
droms (jetzt adenoid-zystischen Karzinoms) fallen 
überwiegend in die Kategorie der potentiellen oder 
niedriggradigen Malignität. 

Der Anteil der "Adenome" an allen Lungentumo­
ren wird oft noch mit 6-10% angegeben27• Nach Ab­
zug der Karzinoide, die in den Vergleichsserien bis zu 
80% dieser Kategorie ausmachen, verbleiben indessen 
nur noch knapp 1 % Bronchialdrüsentumoren, von de­
nen die adenoid-zystischen Karzinome und mukoepi­
dermoiden Karzinome (I> S. 845) die Hauptmasse bil­
den 15. Die Karzinoidtumoren werden gesondert be­
handelt (I> S.843). Es verbleiben nur sehr seltene, als 
gutartig zu wertende Adenome: 
• Monomorphe Adenome (ICD-O-DA M-8146/0) lie­
gen meist in der hochdifferenzierten Form von 
Schleimdrüsenadenomen vor, jedoch werden selten 
auch solide Adenome gefunden. Sie kommen fast aus­
schließlich in den großen Bronchien vor, Männer und 
Frauen sind in gleicher Häufigkeit betroffen. 
• Pleomorphe Adenome ("Mischtumoren" (ICD-O-DA 
M-8940/0)) sind sehr selten. Sie können wie die diesen 
entsprechenden Speicheldrüsentumoren nach der Ex­
zision rezidivieren 42 • 

• Mukoepidermoide Tumoren (ICD-O-DA M-8430/1) 
werden von der WH050 ebenfalls zu den Adenomen 
gerechnet, sofern sie als gutartig gewertet werden. 

Dysplasien, Carcinoma in situ, Mikrokarzinom 

Definition, Häufigkeit, Ätiologie 
Anomalien des Bronchialepithels sind außerordent­
lich häufig. Ihr Ausmaß ist erst durch die systemati­
schen Bronchusbiopsien bei der Tumorfahndung be­
kannt geworden, aber auch in ausgedehnten Obduk­
tionsserien erwiesen (Übersicht -+ 34). Man kann 
Epithelhyperplasien (Abb. 11.45 a), Epithelmetapla­
sien (I> Abb. 11.12 b) und Epitheldysplasien (Abb. 
11.45c) unterscheiden (Abb.11:45a-d). Dysplasien 
treten meist mit Hyperplasien und Metaplasien ge­
meinsam auf; nicht selten besteht auch eine Verdik­
kung der Basalmembran, die bis zur sog. Basal­
membranmikropapillomatose reichen kann14 (Abb. 
11.45b). 

Klassifikation, Morphologie 
• Epithelhyperplasien treten als Basalzellhyperplasien 
und Becherzellenhyperplasien auf, letztere insbesonde­
re bei dem Asthma bronchiale (I> S.743). Bei den dif­
ferenzierten Basalzellhyperplasien sind an der Oberflä­
che noch Flimmerepithelien und Becherzellen entwik­
kelt, bei der sog. reinen Form reichen die Basalzellen 
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Abb.11.45a-d. Metaplasie, Dysplasie und Karzinomentwick­
lung im Bronchialepithel : a Basalzellhyperplasie bei Bronchitis, 
keine Dysplasie. H. E. 100fach. b Sog. Basalmembranpapilloma­
tose (Verdickung der aufgeworfenen Basalmembran mit Kapil-

bis zur Oberfläche. Diese Hyperplasien kommen teils 
als reversible Regenerationsphase z. B. bei entzündli­
chen Schäden vor 39, v. a. werden sie aber in einer Häu­
figkeit von bis zu 80% bei Rauchern gefunden. Sie 
können in irreversible Plattenepithelmetaplasien 
übergehen und mit unterschiedlichen Graden der 
Dysplasien verbunden sein. 
• Metaplasien kommen als Plattenepithelmetaplasien, 
die in der ausgereiften Form ein epidermisähnliches 
Bild bieten, und als Übergangsepithelmetaplasien mit 
urothelähnlichem Aussehen vor (!> Abb. 11.12 b); 
letztere Form wird z. T. als Vorläuferform der Plat­
tenepithelmetaplasie gedeutet. Bei der sog. Stratifika­
tion fehlen Interzellularbrücken, hier kommen ober­
flächlich auch Vorformen schleimbildender Zellen 
vor 53. Zusammenhang und Häufigkeit der Metapla­
sien mit Bronchialkarzinom, chronischer Bronchitis 
und sonstigen Lungenerkrankungen sowie den Rau­
chergewohnheiten wurden außerordentlich häufig 
untersucht (ausführliche Lit.32,34). Die Ergebnisse sind 
je nach Intensität der Untersuchungen unterschied­
lich. Bei Bronchialkarzinom kommen Metaplasien in 
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laren). H. E. 150fach. c Dysplasie des Bronchialepithels vom Typ 
des Carcinoma in situ. H. E. 50fach. d Beginnender Durchbruch 
des atypischen Epithels durch die Basalmembran, entsprechend 
einem Mikrokarzinom. H.E. 150fach 

anderen Abschnitten des Bronchialsystems häufig 
vor ; sie wurden bei Rauchern gehäuft beobachtet, 
auch bei chronischer Bronchitis, die aber in den mei­
sten untersuchten Kollektiven wiederum oft mit einer 
Raucheranamnese zusammentraf. 
• Dysplasien im Bronchialepithel werden in Analogie 
zum Portiokarzinom in drei Schweregrade eingeteilt 
und vom sog. Carcinoma in situ abgegrenzt, bei dem 
die Zellatypien die ganze Epithelbreite erfassen und 
die typische Schichtung vollständig aufgehoben wird. 

Carcinoma in situ und Übergänge zum Karzinom 

Das Carcinoma in ilu (Abb.11.45c) (lCD-O-DA 
M-807012) wird heute als mögliche Vor tufe des in­
va iven Bronchialkarzinoms angesehen34, doch ind 
die Häufigkeit de Überganges und die Latenzz.ei­
ten noch nicht ausreichend geklärt; genannt Wird 
ein Übergang von 68% bei Latenzzeiten von 
10-15 Jahren 3S • 



Unsicher ist auch, ob der Weg zur Dysplasie regel­
mäßig über die Metaplasie führt. Die sicherste Bezie­
hung wird zum Plattenepithelkarzinom angenommen. 
Die zytologische Abgrenzbarkeit zwischen invasivem 
und in-situ-Karzinom wird von den meisten Untersu­
chern verneintl5 . 

Mikroinvasives Karzinom (ICD·O-DA M-8076/3) 
Die beginnende Phase der karzinomatösen Invasion 
wird als mikroinvasives Karzinom bezeichnet. Dieser 
Vorgang spielt sich meist im Bereich der Spitzen der 
oft tiefgezogenen und in ein Entzündungsfeld vorge­
schobenen Retezapfen des Carcinoma in situ ab 
(Abb.11.45d). Dabei lagert sich oft ein Saum stärker 
dysplastischer Zellen an die Papillen an, in deren Be­
reich die Basalmembran aufgesplittert, zerstört und 
durchbrochen ist. 

Das Carcinoma in situ kann vom Obeiflächenepi­
thel, aber auch von den bronchialen Schleimdrüsen 
ausgehen. In letzterem Falle kann es schon tief in 
der Bronchialschleimhaut, ggf. außerhalb der 
Knorpelzone in tiefliegenden Drüsen zur invasiven 
Karzinomentwicklung kommen, ohne daß eine 
frühzeitige Lichtungsobstruktion mit entsprechen­
der Symptomatik erfolgt. 

Die sog. präklinische Phase 

Zwischen Dysplasien und dem Carcinoma in situ 
(Tis) kann klinisch bis zum manifesten Karzinom eine 
längere Phase des okkulten, d. h. nur zytologisch nach­
weisbaren Karzinoms (Tx) liegen. Die bioptische Dia­
gnose des Carcinoma in situ wirft für den Kliniker 
schwerwiegende therapeutische Probleme auf, weil 
derartige Veränderungen bei Bronchialkarzinomen 
gehäuft bei etwa 30-40% auftreten und die karzino­
matöse Invasion am häufigsten in Subsegment- und 
Segmentbronchien erfolgt, während die ln-situ­
Komponente weiter proximal in Lappenbronchien lo­
kalisiert ist 15. 

Bösartige epitheliale Tumoren 

Bronchialkarzinom 

Epidemiologie 

Das Bronchialkarzinom ist der Tumor, der seit 
etwa 50 Jahren eine enorme Häufigkeitszunahme 
erfahren hat, so daß es heute der häufigste bösarti­
ge Tumor des Mannes und ein zunehmend häufi­
gerer Tumor der Frau geworden ist. Nach Obduk­
tionsergebnissen steht das Lungenkarzinom mit 
15-40% aller Organkrebse des Mannes an 1. Stelle7• 
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Mortalitätsstatistik: Alle Statistiken zeigen einen 
Anstieg. So ergab sich nach dem Connecticut Tumor 
Registry von 1935-1974 eine Zunahme auf das 8fache 
für Männer, auf das 5fache bei Frauen, so daß dieser 
Tumor 1974 bei Männern 20,8%, bei Frauen 5,4% al­
ler Tumortodesfälle ausmachtel5 . In der BRD haben 
die Sterbefälle an Bronchialkarzinom von 7600 in 
1952 auf 25 700 in 1977 zugenommen34• 

Geographische Besonderheiten: Dabei werden er­
hebliche geographische Unterschiede beobachtet: Es 
schwanken die alters bereinigten Sterbedaten von 
81,9/100000 Männern in Schottland, über 7,8/100000 
in Mexiko 48 bis 0,8/100000 in Nigeria 37. Erst in neue­
ster Zeit scheint der Anstieg der Zahlen in den stark 
betroffenen Ländern bei den Männern gebremst, 
während er bei den Frauen noch anhält; sichergestellt 
wurde eine erhebliche Abnahme um bis zu 36% bei 
Subpopulationen wie z. B. britischen Ärzten, die das 
Rauchen einstellten, gegenüber der allgemeinen 
männlichen Bevölkerung2• 

Alters- und Geschlechtsverteilung: Betroffen sind 
v. a. die höheren Altersgruppen 37• 60% der Erkrankten 
sind älter als 60 Jahre, 5% jünger als 40 Jahre; die 
Gruppe der 60- bis 65jährigen hat mit 25% den höch­
sten Anteil; im Obduktions gut liegt das mittlere Ster­
bealter bei 63 Jahren 32. Dabei erfolgte die Zunahme 
der Erkrankungen hauptsächlich zu Lasten der über 
70jährigen Männer 24. 

Der Sexualquotient, vor 60 Jahren noch fast gleich, 
stieg in den entwickelten Ländern bis auf (4-) 6 
(-16): 1 zuungunsten der Männer an, beginnt jetzt 
aber rückläufig zu werden5,9. Er beträgt derzeit 6,4 in 
der BRD37• Er ist bei den einzelnen Karzinomsubty­
pen aber unterschiedlich und v. a. bei den Adenokarzi­
nomen wesentlich niedriger. 

Ätiologie 

Die Ätiologie läßt sich dahingehend zusammen­
fassen, daß das Bronchialkarzinom im wesentli­
chen eine Krankheit der industrialisierten westli­
chen Zivilisation ist. Es ist ein Produkt inhalierter 
Karzinogene 12 • 

• Rauchen: Die Rauchgewohnheiten, speziell das in­
halative Zigarettenrauchen. spielen dabei eine Haupt­
rolle. Dies wurde in ungewöhnlich zahlreichen Stati­
stiken (Übersichten z. B.18,32), in denen eine Dosisab­
hängigkeit, die demographische Übereinstimmung 
zwischen Rauchgewohnheiten und Karzinomrate und 
der Rückgang der Tumoren bei Exrauchern nachge­
wiesen wurde56, und auch durch positive Tierversuche 
eindeutig bewiesen. Plattenepithelkarzinome scheinen 
in erster Linie mit dem Rauchen verbunden zu seinl5 . 

• Ionisierende Strahlung: Unter den beruflichen No­
xen ist die Bedeutung ionisierender Strahlung durch 
eine hohe Radonaufnahme in Uranminen (Joachims­
thaler und Schneeberger Lungenkrebs) besonders lan­
ge bekannt. 
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• Sonstige industrielle Karzinogene: Anderen indu­
striellen Karzinogenen wie Arsen, Asbest, Chrom 
und Nickel, wird an der Gesamtzahl der Tumorfälle 
nur eine relativ geringe Bedeutung beigemessen21 

(I> S.827). 
• "Urbane" Faktoren: Besonders umstritten ist die Be­
deutung urbaner Faktoren, d. h. verunreinigter Luft in 
verkehrsreichen Industriegebieten32• Hier scheinen 
die meisten Erkrankungsfälle durch eine Synkarzino­
genese mit vielfach nur schwachen Karzinogenen her­
beigeführt zu werden, wobei der Kombination mit 
dem Rauchen stets eine besondere Bedeutung beizu­
messen ist15• Von Bedeutung dürften auch die unter­
stützenden kokarzinogenen Faktoren, insbesondere 
die häufige chronische Bronchitis (I> S.733), zu sein, 
während die ebenfalls diskutierte Virusätiologie zwei­
felhaft bleibt. Intrapulmonale Narbenprozesse können 
die Karzinomentstehung begünstigen (I> S.826, 840). 

Klassifikation 
Die Klassifikation folgt dem Vorschlag der WH0 50 

(Tabelle 11.6). Die Häufigkeitsangaben über das Vor­
kommen der verschiedenen Formen wechseln, wobei 
v.a. Unterschiede zwischen Angaben aus einem Ope­
rationsgut und Obduktionsbeobachtungen wegen un­
terschiedlicher Vorzugslokalisation und damit unter­
schiedlicher Operabilität der verschiedenen Subtypen 
eine Rolle spielen. 

Darüber hinaus kommt es in fortgeschrittenen Tu­
moren einerseits häufiger zur EntdiIJerenzierung, 

Tabelle 11.6. Häufigkeit der Subtypen des Bronchialkarzinoms 
im Vergleich zwischen früher klinischer Diagnose AlS, einem 
größeren bioptischen Untersuchungsgut B23 und Obduktionsbe­
funden18 

Plattenepithelkarzinom 
hoch differenziert 
mäßig differenziert 
niedrig differenziert 

A 
(appro­
ximativ) 

40% 
6 

18 
16 

Kleinzelliges Karzinom 20% 
lymphozytenähnlich ("oat cell") 3 
intermediärer Typ 14 
Kombinationsform 3 

B C 

36,3% 38,2% 
16,0 

22,2 

21,3% 40,4% 

Adenokarzinom 20% 15,4% 6,7% 
hoch differenziert 
mäßig differenziert 
niedrig differenziert 
bronchioloalveolär 

Großzelliges Karzinom 
undifferenziert 
adenosquamös 

Alle Kombinationsformen 

Maligne Pleuramesotheliome 

6 
5 
6 
3 0,4 

20% 7,6% 14,3% 
19 
1 

12,3% 

7,1% 

andererseits zum Auftreten neuer dilJerenzierter 
Strukturen infolge progressiver Mutationen und 
Selektion von Zellklonen. Es werden im übrigen 
um so-mehr-Oitrerente vanantefigefullden; je--in­
tensiver ein Tumor untersucht wird; nicht selten er­
gibt sich eine ~erenz zwischen 
dem Befund am Opel'atiOnsprilparat bzw. bei der 
Obduktion und dem Erpbnis einer diagnostischen 
Biopsie1S• 1{ur ,. ,.. der BroncIJioIkarziome 
bieten ein einheitliches histologisches Bild. 

Schließlich spielen auch individuelle Unterschiede 
des Untersuchers bei der Beurteilung eine Rolle25• 

Die zytologische DilJerenzierung ergibt nicht selten 
höher differenzierte Formen, da die Tendenz zur Dif­
ferenzierung in den oberflächlichen Tumorschichten 
höher ist50• 

Ein Vergleich zwischen Angaben aus frühen Ent­
wicklungsphasen 15, aus einem allgemein bioptischen 
Untersuchungsgut23 und nach Obduktionsbefunden18 

macht diese Differenz deutlich (Tabelle 11.6). 

Grading, TNM-Klassifikation 
Das Grading ist bei den Typen des Plattenepithelkarzi­
noms und den azinären und papillären Subtypen des 
Adenokarzinoms anzuwenden50• 

Die TNM-Klassifikation der UICC54 (Lunge = 
ICD-O 162) gilt nur für Karzinome. Die Einteilung er­
folgt in die Regionen: Trachea = 162,0; Hauptbron­
chien 162,2; Oberlappen = 162,3 ; Mittellappen = 
162,4; Unterlappen= 162,5. 

Die regionären Lymphknoten liegen intrapulmonal­
peribronchial und homolateral im Hilus (N1) sowie 
außerhalb im Mediastinum und kontralateral (N2). 
Hinsichtlich der Prognose scheint eine Differenz zwi­
schen intrapulmonal-peribronchialen (NIp) und extra­
pulmonal-homolateralen Hiluslymphknoten (NI h) zu 
bestehen23• Für die präoperative Diagnostik hat die 
Mediastinoskopie zum Nachweis von Lymphknoten­
metastasen größte Bedeutung2o• 

Die TNM-Klassifikation aufgrund der Tumorgröße 
und Metastasierung ist in Tabelle 11.7, die Stadienein­
teilung nach den Angaben der UICC ist in Tabel­
le 11.8 zusammengestellt. Die pathologisch-anatomi­
sche pTNM-Klassifikation entspricht der klinischen 
TNM-Einteilung. 

Morphologie 
Wuchsformen, Lokalisation (Abb.11.46) 
Bronchialkarzinome sind nach Obduktionsbeobach­
tungen32 in der rechten Lunge etwas häufiger (54,3 ge­
genüber 45,7%) entwickelt und befallen bevorzugt die 
Oberlappen (rechts 25,6, links 30%), weniger die Un­
terlappen (15,4 bzw. 15,7%) und den rechten Mittellap­
pen (13,3%). 
• Zentrale (intermediäre) Karzinome: Es überwiegt 
der zentrale bzw. intermediäre Sitz mit etwa 70%. Aus­
gangspunkt sind dabei v. a. die Teilungsstellen der Seg-



ment- und Subsegmentbronchien, seltener die Lappen­
oder Hauptbronchien. 
• Die zentralen Tumoren führen früh zu Ulzerationen 
in der Schleimhaut mit der Folge initialer Blutungen 
und der Exfoliation von Tumorzellen. Sie liegen meist 
in bronchoskopisch gut einsehbarem Bereich. Bron-

Tabelle11.7. Postoperative histopathologische Klassifikation 
des Karzinoms der Atemwege (UICC 1979) 

Primärtumor (pT) 

pTis Präinvasives Karzinom (Carcinoma in situ) 

pTO Keine Evidenz für einen Primärtumor 

pTl Tumor mißt in seiner größten Ausdehnung 3 cm oder 
weniger, ist umgeben von Lungengewebe oder visze­
raler Pleura, ohne bronchoskopische Evidenz einer 
Infiltration proximal eines Lappenbronchus 

pT2 Tumor mißt in seiner größten Ausdehnung mehr als 
3 cm, oder Tumor jeglicher Größe mit begleitender 
Atelektase oder obstruktiver Entzündung, die sich bis 
zum Hikus ausdehnt 

pT3 Tumor jeglicher Größe mit direkter Ausdehnung auf 
benachbarte Strukturen, wie Thoraxwand, Zwerch­
fell oder Mediastinum, oder Tumor bei der Broncho­
skopie weniger als 2 cm distal der Carina, 
oder Tumor verbunden mit Atelektase oder obstrukti­
ver Pneumonie eines ganzen Lungenflügels, 
oder Pleuraerguß 

pTX Tumor, der nicht beurteilt werden kann, 
oder Tumornachweis durch maligne Zellen im 
bronchopulmonalen Sekret, 
oder Tumornachweis durch maligne Zellen im 
Pleuraerguß, 
jedoch nicht radiographischer oder bronchoskopi­
scher Tumornachweis. 

Regionäre Lymphknoten = intrathorakale Lymphknoten (PN) 

pNO Keine Evidenz für einen Befall der regionären 
Lymphknoten 

pN1 Evidenz von peribronchialen Lymphknoten, 
und/oder homo lateralen Hilus-Lymphknoten, ein­
schließlich einer direkten Ausdehnung des Primär­
tumors 

pN2 

pNX 

Evidenz von Lymphknoten im Mediastinum 

Die Minimalerfordernisse zur Beurteilung der regio­
nären Lymphknoten liegen nicht vor 

Femmetastasen (pM) 

pMO 

pM1 

Keine Evidenz für Fernmetastasen 

Fernmetastasen vorhanden 

pMX Die Minimalerfordernisse zur Feststellung von 
Fernmetastasen liegen nicht vor 

Anmerkung: Die Kategorie pM kann wie folgt spezifiziert 
werden: 

Lunge: PUL 
Knochen: OSS 
Leber: HEP 

Gehirn: BRA 
Knochenmark: MAR 
Pleura: PLE 

Haut: SKI 
Augen: EYE 
Andere: OTH 
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chostenosen führen zu nachgeschalteter Ate/ektase 
und Pneumonie. Die weitere Ausbreitung erfolgt kon­
tinuierlich hiluswärts, intrabronchial, in polypöser 
Form und lymphogen in der Bronchialwand sowohl 
hilipetal zur Trachea als auch hilifugal in das zugehöri­
ge Lungengewebe. Einbrüche in den Herzbeutel kön­
nen eine Tumorperikarditis zur Folge haben. Ausge­
dehnter geschwüriger Zerfall, etwa auch im Zuge der 
Therapie, kann zu tödlicher Verblutung aus arrodierten 
Pulmonalarterien führen . 
• Periphere Karzinome werden bei 20-30% gefunden 
und stellen sich oft in Rundherdform dar, ohne daß 
eine sichere Beziehung zu einem bestimmten größeren 
Bronchus nachgewiesen werden kann. Auch die Nar­
benkarzinome sind in der Regel peripher entwickelt. 

Periphere Tumoren bleiben länger asymptomatisch 
und wachsen i. allg. auch langsamer. Der Tumor brei­
tet sich öfter intraalveolär-pneumonisch aus. In großen 
Tumoren können sich zentrale Nekrosen, ggf. Kavemi­
sierungen entwickeln. Es kommt aber auch zentrale 
Vemarbung vor, die eine Abgrenzung gegenüber Nar­
benkarzinomen erschwert, die sich um alte, z. B. tuber­
kulöse oder silikotische Narben oder Schwielenherde 
entwickeln und überwiegend Adenokarzinome sind. 
Subpleural entwickelte periphere Karzinome, die die 
Pleura durchbrechen und durch die Thoraxwand in 
den axillären und supraklavikulären Raum vorwach­
sen, werden zu dem sog. Pancoast- Typ gerechnet. 
Pleuraergüsse treten als Folge einer Serosareizung oft 
schon auf, wenn der Tumor örtlich die Pleura erreicht; 
eine positive Zytologie ist dagegen meist erst bei ausge­
dehnter Pleuritis carcinomatosa zu erwarten. 
• Am seltensten ist die intraalveolär-pneumonische 
Form mit 2-3%, deren Infiltrate ganze Lungenlappen 
ausfüllen können. Hier dominieren Adenokarzinome, 
v. a. das bronchioloalveoläre Karzinom. Bei allen rund­
herdartigen peripheren Karzinomen stellt sich die 
Frage der Abgrenzung gegenüber Metastasen. 

Die Wuchsformen sind nur locker mit dem histolo­
gischen Subtyp korreliert. Sie haben insgesamt Bedeu­
tung für die Diagnostik, Komplikationen und Pro­
gnose. 

Mikroskopische Formen 
Die mikroskopische Typisierung soll zum Zwecke der 
Vergleichbarkeit auf die lichtmikroskopischen Unter­
suchungsmöglichkeiten beschränkt bleiben. Dabei 

Tabelle 11.8. Stadieneinteilung des Bronchialkarzinoms (UICC 
1979) 

Okkultes Karzinom pTX pNO pMO 
Stadium Ia pTl pNO pMO 

pT2 pNO pMO 
Stadium Ib pTO, pT1 pN1 pMO 
Stadium 11 pT2 pN1 pMO 
Stadium III pT3 pNO, pN1 pMO 

Jedes pT pN2 pMO 
Stadium IV Jedes pT Jedes pN pM1 



840 Lunge 

Abb.11.46a-f. Wuchs- und Ausbreitungsformen des Bronchi· 
alkarzinoms: a Fortgeschrittenes Karzinom mit Einbruch in die 
Pleura (P). b Zentrales Karzinom (K) mit peripherer Ausbrei­
tung (A) und poststenotischer Pneumonie (P). c Ulzeriertes zen­
trales Karzinom des Unterlappenbronchus mit Übergreifen auf 
den Hauptbronchus. d Bronchiolo-alveoläres Karzinom mit 

pneumonieartiger Ausbreitung und unscharf begrenzten "wol­
kigen" Herden. e Lymphangiosis carcinomatosa (helle Streifen 
und Flecken) in der Schleimhaut des Hauptbronchus bis zur 
Hauptkarina. f Peripheres Karzinom der Lungenspitze im Be­
reich von Silikoseknätchen (Narbenkarzinom), Einbruch in die 
Pleura (P) 



Abb. 11.47 3-d. Bronchialkarzinom, feingewebliche Typen: 
3 Hochdifferenziertes Plattenepithelkarzinom mit intraalveolä­
rer ("pneumonischer") Ausbreitung. H. E. 150fach. b Kleinzelli­
ges anaplastisches Karzinom ("oat-cell Typ"). H. E. 150fach. 

können Spezialjärbungen eingesetzt werden, z. B. Mu­
zinfärbungen zum Nachweis von Schleimbildung oder 
die Kreyberg-Färbungzum Nachweis von Keratin und 
Schleimsubstanzen5o• Man unterscheidet: 
• Plattenepithelkarzinome(ICD-O-DA M-8070/3), die 
durch Hornbildung und/oder Interzellularbrücken ge­
kennzeichnet sind; minimale Mengen an intrazellulä­
rem Muzin schließen diese Diagnose nicht aus. 

Der hohe Differenzierungsgrad (Abb. 11.47 a) ist 
durch Schichtung, deutliche Interzellularbrücken und 
Verhornung, z. T. mit Hornperlenbildung, gekenn­
zeichnet. Das Stroma ist öfter kräftig lymphozytär in­
filtriert. 

Bei niedrigem Differenzierungsgrad ist die Masse 
der Tumorzellen undifferenziert, es sind nur gelegent­
lich Inseln höherer Differenzierung oder ganz allge­
mein die Typisierungskennzeichen nur mit Mühe zu 
erkennen. 

Der mittlere Differenzierungsgrad liegt dazwischen 
(wobei auch aufgrund prospektiver prognostischer 
Untersuchungen zu erwägen bleibt, ob man an diesem 
Grad noch festhalten sollte). 

Die spindelzellige Variante, die partiell neben pI at­
tenepithelial differenzierten Tumoranteilen vor-
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c Polymorphes, teilweise groß- und hellzelliges Karzinom. H. E. 
120fach. d Bronchiolo-alveoläres Karzinom von hohem Diffe­
renzierungsgrad mit Austapezierung der Alveolarwände. H. E. 
120fach 

kommt, hat eine sarkomartige Wuchsform. Sie breitet 
sich vorwiegend polypoid in größeren Bronchien aus 
und hat eine etwas bessere Prognose; die Differential­
diagnose ergibt sich zum Karzinosarkom ([> S.846) . 
• Kleinzellige Karzinome (ICD-O-DA M-8041/3) 
kommen in unterschiedlicher Form und in Kombina­
tionen vor. 

Der lymphozytoide ("oat cell-")Typ wird von eiförmi­
gen kleinen Zellen gebildet, die größer als Lympho­
zyten sind, dicht erscheinende rundliche oder ovale 
Kerne und sehr spärliches Zytoplasma aufweisen 
(Abb.11.47b). Quetschartefakte mit spindeliger Kern­
deformation kommen besonders in Biopsien vor und 
können die Diagnose gegenüber dichten entzündli­
chen Infiltraten sehr erschweren. Stroma ist kaum vor­
handen, Nekrosen sind häufiger zu finden. Es kom­
men auch bandförmige Anordnungen oder Pseudoro­
setten um kleine Gefäße vor. Die Diagnose sollte 
aufrechterhalten werden, auch wenn gelegentlich grö­
ßere Zellen, vereinzelte Tubuli oder geringe Mengen 
muzin artiger Substanzen vorkommen. Der Tumor 
wächst schnell und setzt Frühmetastasen, die z. B. öfter 
im Knochenmark zum Zeitpunkt der Erstdiagnose 
schon nachgewiesen werden können. Offenbar beste-
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hen gewisse Zusammenhänge auch histologischer Art 
mit den Karzinoidtumoren (I> S.843). 

Das kleinzellige Karzinom vom intermediären Zell­
typ wird von Zellen ähnlicher Kernstruktur, jedoch 
mit reichlicherem Zytoplasma und insgesamt größerer 
Unregelmäßigkeit gebildet; es können polygonale oder 

Jusiforme Zellformen auftreten, die aber bei der jetzt 
gültigen Klassifikation nicht mehr als getrennte Sub­
typen gewertet werden. Bei Kombinationen mit groß­
zelligen Abschnitten sollte an dieser Typisierung fest­
gehalten werden. 

Ein kombinierter HaJerkornzelltyp liegt nur bei Mi­
schungen mit definierten plattenepithelialen und/oder 
adenomatösen Zelltypen vor. Im zytologischen Ab­
strich können die Kerne lockerer erscheinen und die 
Nukleolen deutlicher hervortreten. 

KJeinzellige Karzinome sind im Gegen atz zu den 
Plattenepithel- und Adenokarzinomen einer zyto­
statischen Therapie relativ gut zugänglich und rela­
tiv strahlen ensibel. Sie werden von vielen Klini­
kern nicht mehr primär operiert. Ihre histologische 
Abgrenzung in Biop ien ist für die Klinik beson­
ders wichtig, weil damit oft chon eine entschei­
dende therapeutische Weiche gestellt wird. 

• Adenokarzinome(ICD-O-DA M-8140/3) sind durch 
tubuläre, azinäre oder papilläre WuchsJormen und/ 
oder durch Schleimbildung der Tumorzellen gekenn­
zeichnet. Ein Grading kann für die azinären und papil­
lären Formen in üblicher Weise anhand der Differen­
zierungsmerkmale vorgenommen werden; sie gelten 
auch als besondere Subtypen. 
• Das bronchioloalveoläre Karzinom (ICD-O-DA M-
8250/3) hat Bänder zylindrischer Tumorzellen, die auf 
den Wänden präexistenter Alveolargebiete wachsen 
(Abb. 11.47 d). Da auch hierbei pseudopapilläre und 
papilläre Abschnitte vorkommen können, ist die Un­
terscheidung zwischen den peripheren papillären 
Adenokarzinomen und den bronchioloalveolären 
Karzinomen nicht allgemein üblich. In Narbenkarzi­
nomen ist der zentrale narbige Abschnitt oft nur solid 
oder tubulär differenziert, während papilläre Forma­
tionen in der Peripherie auftreten. Die bronchioloal­
veolären Karzinome mit Schleimbildung breiten sich 
meist schneller aus als die von hochzylindrischen 
nichtschleimbildenden Zellen gebildeten Formen, de­
ren Zellen etwa Cl ara-Zellen ähneln. 
• Die soliden schleimbildenden Karzinome (ICD­
O-DA M-8481/3) sind niedrigdifferenzierte Adeno­
karzinome ohne Tubulus-, Azinus- oder Papillenbil­
dung, aber mit nachweisbarer intrazellulärer Schleim­
bildung in vielen Zellen. Sie sind gegenüber anderen 
niedrigdifferenzierten Tumoren abzugrenzen, die ge­
legentlich Schleimbildung aufweisen können. Muzin­
färbungen sind erforderlich, weil saure Mukopolysac­
charide im Stroma vieler Tumoren vorkommen. Die 
Tumorzellen haben meist große Kerne mit prominen­
ten Nukleolen und wachsen in kompletten Verbänden. 

Adenokarzinome metastasieren ebenfalls relativ 
früh, so daß oft schon zum Zeitpunkt der Diagnose in­
tra- oder extrathorakale Metastasen, besonders Hirn­
metastasen, bestehen können. 

Metastasierung 
Hinweise auf die Metastasierung wurden schon bei 
den einzelnen Tumorformen angeführt. Im Überblick 
ergibt sich, daß die MetastasenJrequenz allgemein sehr 
hoch ist, auch bei scheinbar noch lokalisierten Tumo­
ren!s. Die hohe Gesamtsterblichkeit der Bronchialkar­
zinompatienten an ihrem Karzinom von derzeit 92% 
wird im wesentlichen hierdurch bedingt. Auffällig ist 
eine verhältnismäßig geringe Rate primärer Lungen­
metastasen (-+mediastinaler Lymphknoten, -+ Ve­
neneinbruch, -+ Lunge); diese treten vielmehr in er­
heblichem Umfange erst als tertiäre Metastasen bei 
ausgedehnter viszeraler Metastasierung auf. 

Direkte Ausbreitung in das Mediastinum. auf den 
Ösophagus und Herzbeutel ist dagegen recht häufig. 
Oft sind die Metastasen zum Zeitpunkt der Operation 
nicht bekannt. So konnten bei primär scheinbar kura­
tiv operierten Patienten, die innerhalb 1 Monats nach 
der Operation starben, bei der Obduktion Fernmeta­
stasen bei 17% der Fälle von Plattenepithelkarzinom 
und 63% der Fälle von kleinzelligem Karzinom, insge­
samt bei 24%, und lokale Tumorreste bei 35% nachge­
wiesen werden29• Ein ausgesprochener Organotropis­
mus liegt nicht vor. Leber, Nebennieren. Knochen und 
Gehirn sind besonders häufig befallen3!. 

Immunologischer Status 
Die lymphozytäre Infiltration des Tumorstromas, be­
sonders auch die randlichen Abgrenzungen periphe­
rer Karzinome, können sehr unterschiedlich ausgebil­
det sein und einen gewissen Hinweis auf eine örtliche 
immunologische Abwehrreaktion geben. Nicht selten 
wird auch eine sarkoidähnliche Reaktion in Lymph­
knoten des Abflußgebietes gefunden. Die Beziehun­
gen sind aber noch weitgehend ungeklärt26•44• Der 
Nachweis von karzinoembryonalem Antigen (CEA) ist 
nicht diagnostisch; es kommt nur bei 80% der Karzi­
nompatienten, aber bei 68% von Fällen exazerbieren­
der chronischer Bronchitis vor4!. Versuche einer posi­
tiven therapeutischen Beeinflussung durch unspeziji­
sche Immunstimulation (BCG, Corynebacterium par­
vum) blieben ohne Erfolg. 

Paraneoplastische Syndrome bei Lungentumoren 

Bronchialkarzinome haben eine große Potenz zur 
ektopischen Hormonbildung, be onder nahezu al­
ler Peplidhormone. Etwa 10% aller Tumoren sind 
aktiv. manche bilden mehrere Horrnone!5. Am häu­
figsten wird A CTH gebildet. 

Parathormon wird fast ausschließlich von Platten­
epithelkarzinomen gebildet, Serotonin und melanozy-



tenstimulierendes Hormon kommt nur bei kleinzelli­
gen Karzinomen vor, auch Kalzitonin und antidiureti­
sches Hormon werden fast nur von diesem Tumortyp 
gebildet. Humanes Choriongonadotropin und Wachs­
tumshormon sind weniger an bestimmte Formen ge­
bunden. 

Die besonders hohe Rate ektopischer Hormonbil­
dung und gewisse Übereinstimmungen mit den Karzi­
noidtumoren und anderen vom APUD-Zellsystem ab­
zuleitenden Tumoren (s. u.) spielen eine Rolle in der 
Diskussion der Histogenese des kleinzelligen Karzi­
noms15,50, Das typische Karzinoidsyndrom ist bei den 
Lungentumoren aber selten. 

Endokrine Störungen und paraneoplastische Syn­
drome wurden bei bis zu 12% der Lungenkarzinom­
patienten beobachtet2,45. Unter den endokrinologi­
schen Störungen kommt das Cushing-Syndrom. z. T. 
nur unvollständig, am häufigsten vor; beobachtet wer­
den weiterhin Folgen einer Produktion von Antidiure­
tin, Hyperkalzämiesyndrome, Hypoglykämie, Akro­
megalie, Gynäkomastie, Hyperthyreoidismus und 
vermehrte Hautpigmentation (u. a. Acanthosis nigri­
cans). Störungen der Blutgerinnung liegen der Throm­
bophlebitis mi grans zugrunde. Neuromyopathie, zere­
belläre Degeneration, peptische Ulzera und Trom­
melschlegelfinger sind andere Erscheinungen, die a,uf 
die Bildung physiologisch aktiver (Kallikrein, Seroto­
nin u. a.) und immunologisch aktiver Substanzen zu­
rückgeführt werden können36• 

Karzinoidtumoren 
(ICD·O-DA M-8240/1) 

Definition 

Karzinoide unterscheiden ich in ihrem klinischen 
Verhalten wesentlich von den Karzinomen, von de­
nen sie früher (Name!) auch scharf getrennt wur· 
den. Sie gelten heute als Karzinome niedrigen Ma­
lignilätsgrades mit gewöhnlich sehr guter Prognose. 

Epidemiologie, Ätiologie 
Karzinoidtumoren sind mit 1-2% aller Tumoren rela­
tiv selten und treten in nahezu allen Altersgruppen bei 
beiden Geschlechtern etwa gleich häufig auf15• Das 
mittlere Lebensalter der Tumorträger von knapp über 
40 Jahren liegt deutlich niedriger als bei den Bron­
chialkarzinomen. 

Es besteht keine Beziehung zum Zigarettenrauchen 
oder anderen, in der Ätiologie des Bronchialkarzi­
noms eine Rolle spielenden Karzinogenen. 

Histogenese 
Die Zellen der Karzinoide weisen besondere bioche­
mische und ultrastrukturelle Merkmale auf, die sie als 
Tumoren des APUD- ("amine precursor uptake and 
decarboxylation system"-) Systems erscheinen las­
sen43,46. Als Ausgangspunkt kommen Zellen mit den 
charakteristischen neurosekretorischen Granula in 
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Abb.11.48a-c. Bronchialkarzinoid: a Typische Lokalisation in 
großem Bronchus, Bronchostenose, poststenotischer Sekretstau 
und Bronchusektasie (zentrales Karzinoid K). b Kleines peri­
pheres subpleurales Karzinoid. H. E. 2,4fach. c Ausschnitt aus b: 
Karzinoid von trabekulär-alveolärem Bau. H. E. 180fach 

Betracht, die in bronchialen Schleimdrüsen und in der 
Schleimhaut größerer Bronchien und Bronchiolen 
nachweisbar sind13 • Die Tumoren können verschiede­
ne biologisch aktive Substanzen produzieren, wobei al­
lerdings nur selten typische klinische Syndrome auf­
treten, das sog. Karzinoidsyndrom noch am ehesten 
bei Fällen mit Lebermetastasen. Manche dieser Ei-
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genschaften stellen eine Verbindung zu den kleinzelli­
gen Karzinomen her, die aber noch stark diskutiert 
wird15,46. Immerhin sind das klinische Verhalten und 
die Reaktion auf die Therapie außerordentlich unter­
schiedlich. 

Morphologie 
Mikroskopisch haben die Tumoren einen mosaikarti­
gen alveolären oder trabekulären Aufbau, der durch 
ein ziemlich reichlich vaskularisiertes gleichmäßiges 
Bindegewebsgerüst betont wird50• Die meist polygona­
len Zellen besitzen ein reichliches, teils granuläres und 
leicht eosinophiles, teils helles Zytoplasma und 
gleichmäßige ovale Kerne mit meist deutlichen Nu­
kleolen. Mitosen sind selten. Nekrosen kommen kaum 
vor. Argyrophile Granula lassen sich nicht regelmäßig 
darstellen. Sie entsprechen den elektronenmikrosko­
pisch nachweisbaren "neurosekretorischen" Granula. 
Gelegentliche azinäre Strukturen und Schleimbildung 
kommen vor. Mehr spindelzellige Abschnitte können 
auch PalisadensteIlungen der Kerne aufweisen. In 
manchen Tumoren findet man ein breiteres Gerüst 
aus hyalinisierten Bändern; selten kommen dabei me­
taplastische Verknöcherung oder Amyloidablagerung 
vor. 

Klassifikation 
Teils nach dem Sitz werden verschiedene Hauptfor­
men unterschieden7,9,15: 

• Das zentrale Karzinoid (Abb. 11.48 a) ist mit etwa 
90% am häufigsten. Es entwickelt sich in der Wand 
subsegmentaler oder größerer Bronchien und wächst 
polypoid in die Lichtung vor, die es schließlich nahezu 
vollständig verschließen kann. Bei gleichzeitiger Aus­
breitung im Peribronchium entsteht eine Art Sanduhr­
form. Ausgangspunkt sind vermutlich die bronchialen 
Drüsen, zumal bei dieser Form auch herdförmig 
Schleimbildung auftreten kann. Das gewöhnlich intak­
te überkleidende Epithel zeigt oft Plattenepithelmeta­
plasie. Poststenotische Atelektase, Pneumonie oder 
Bronchiektasie führen am häufigsten zur Diagnose. 

Die meist 2-4 cm großen Tumoren sind mikrosko­
pisch recht gleichmäßig aufgebaut. Wegen der intak­
ten epithelialen Bedeckung fällt die zytologische Un­
tersuchung gewöhnlich negativ aus. 

Die vollständige Exstirpation ist ausreichende The­
rapie. Die Metastasierungsrate, zunächst in die regio­
nalen Lymphknoten, liegt deutlich unter 10% . 
• Das periphere Karzinoid (Abb.11.48b u. c) macht 
etwa 10% der Karzinoidtumoren aus. Es entsteht aus 
APUD-Zellen in der Schleimhaut kleiner Bronchien 
bzw. Bronchiolen und bildet fleischige, nicht gekapsel­
te periphere Tumoren, die gelegentlich auch in der 
Mehrzahl oder in Verbindung mit multiplen "Tu­
mourlets" (s. u.) vorkommen. Im Gegensatz zu der 
zentralen Form werden hier häufiger spindelige Zell­
formen, auch leichte Kernpolymorphie und einige Mi­
tosen gefunden; insgesamt ist die Pleomorphie aber 
nicht ausgeprägt. Die Prognose ist gleich wie bei dem 
zentralen Karzinoid. 

Wegen des peripheren Sitzes kann eine einfache 
Keilexzision ausreichend sein. Bei ausgeprägt spindel­
zelligen Formen ergibt sich die Differentialdiagnose 
zu mesenchymalen Tumoren. Die reich vaskularisierte 
"endokrinoide" Struktur und besonders der Nachweis 
agyrophiler Granula sind wichtige Hinweise. Gegen­
über dem sehr selten diagnostizierten pulmonalen Pa­
ragangliom, dessen Existenz insgesamt nicht gesichert 
erscheint 15, ist eine differentialdiagnostische Abgren­
zung praktisch kaum möglich. 
• Der .. Tumourlet-Typ" des bronchiolären Karzi­
noids ist klinisch in aller Regel asymptomatisch. Die 
Tumoren werden gewöhnlich nur zufällig oder bei 
sehr gründlicher Untersuchung am Obduktions mate­
rial nachgewiesen. Die meist sehr kleinen, gewöhnlich 
nur bis 3-4 mm großen Tumoren kommen häufiger in 
narbigen Bezirken vor, wo sie in Form von Nestern 
oder feinen Strängen ein infiltratives Wachstum vor­
täuschen können. 

Mikroskopisch haben die Tumorzellen öfter spärli­
ches Zytoplasma und dichte Kerne. Es besteht aber 
keine Polymorphie, Mitosen oder Nekrosen fehlen. 

Die Differentialdiagnose gegenüber einer Hyperpla­
sie von Kulschitzky-Zellen bzw. Mikrokarzinoiden er­
gibt sich daraus, daß diese auf die Bronchiolar­
schleimhaut begrenzt sind. 

Dieser Tumor ist in der WHO-Klassifikation50 in 
der Gruppe der "verschiedenen Tumoren" aufgeführt. 
• Atypische Karzinoidtumoren sind Varianten zentra­
ler oder peripherer Karzinoide, die einen ungleichmä­
ßigen Aufbau, stärkere Zellpolymorphie mit Kernhy­
perchromasie und spärlichem Zytoplasma, reichliche­
re Mitosen und in größeren Tumoren auch Nekrosen 
und Einblutungen aufweisen. Diese Variante macht 
etwa 10% der Karzinoide aus. Sie haben eine deutlich 
höhere Metastasenrate (Angaben bis 70%) und ent­
sprechend schlechtere Prognose. In stark atypischen 
Karzinoiden kann die Differentialdiagnose gegenüber 
kleinzelligen Karzinomen mit spindeligen oder fusi­
formen Kernen schwierig sein. 

Bronchialdrüsenkarzinom 

Im Gegensatz zu den typischen Adenokarzinomen, 
die von den bronchialen Schleimdrüsen ausgehen 
([> S.840), handelt es sich hier um Tumoren, die ty­
pisch fiir die Speicheldrüsen sind50• Sie wurden früher 
teilweise zu den Adenomen gerechnet bzw. als beson­
dere semimaligne Geschwülste aufgeführt. Es handelt 
sich jedoch nach heutiger Auffassung um Karzinome 
niedrigen Malignitätsgrades. Sie sind insgesamt selten; 
ihre Häufigkeit liegt um 0,5%, wobei das adenoid­
zystische Karzinom den größten Teil ausmacht15• 

• Das adenoid-zystische Karzinom (früher Zylindrom) 
(ICD-O-DA M-8200/3) hat einen typischen kribrifor­
men Bautyp; die Tumorzellen bilden schmale gangar­
tige Strukturen, die öfter PAS-positives Sekret enthal­
ten, oder breitere Stränge, in denen zystische Hohlräu­
me auftreten, die dem Tumor ein siebähnliches 



Abb.11.49a-d. Sonstige Tumoren und tumorartige Prozesse: 
a Kleines interstitiell gelegenes Chemodektom. Zufallsbefund in 
einer Fibroselunge. H. E. 210fach. b Lymphogranulomatose. 
Massiver Befall der Lymphknoten (L) und ausgedehnte Lun-

Aussehen verleihen. Wie im Bereich der oberen Luft­
wege ([> S.730) wächst der Tumor auch im Lungen­
bereich lokal weit infiltrierend und zerstörend. Seine 
Metastasierungsrate liegt unter der der gewöhnlichen 
Karzinome, ist aber höher als bei den Karzinoiden 
und mukoepidermoiden Karzinomen. 
• Das mukoepidermoide (ICD-O-DA M-8430/3) Kar­
zinom ist in der Lunge selten; es wird von schleimbil­
denden Zellen, Zwischenzellen und plattenepithelialen 
Epithelwucherungen gebildet, die in Haufen oder 
Strängen auftreten, Interzellularbrücken aufweisen, 
aber nicht verhornen. Der Tumor ist differential dia­
gnostisch gegen adenosquamöse Karzinome abzugren­
zen; seine Zellen sind insgesamt viel regelmäßiger, in­
filtrierende Ausbreitung tritt nicht deutlich hervor; 
manche Autoren differenzieren noch eine regelmäßig 
metastasierende Variante hohen Malignitätsgradesl5 . 

• An sonstigen Tumoren kommen sehr selten maligne 
pleomorphe Adenome (ICD-O-DA M-8940/3) und Azi­
nuszelltumoren (ICD-O-DA M-8550/1) vor, die den 
entsprechenden Speicheldrüsentumoren gleichen 15,50. 

• Bronchiale Onkozytome sollen nur dann diagnosti­
ziert werden, wenn - im Sinne der ursprünglichen Na­
mensgebung - die charakteristische jeingranulär-eosi-
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genbeherdung (H). c Eosinophiles Granulom der Lunge mit 
multinodulärer Ausbreitung (Operationspräparat). d Eosinophi­
les Granulom mit bereits stärkerer Fibrosierung. H. E. 190fach 

nophile Struktur des Zytoplasmas auf einer mitochon­
drialen Hyperplasie beruht; in allen anderen Fällen 
dürfte der Tumor eher den Karzinoiden zuzurechnen 
sein 15. 

Mesotheliale Tumoren 

Diese sind bei den Pleuratumoren ([> S.854) abge­
handelt. 

Verschiedenartige und unklassifizierte Tumoren 

Unklassifizierte Tumoren 

Hier sind gemäß WHO-Klassifikation alle Tumoren 
einzuordnen, die nicht den übrigen Kategorien zu­
geordnet werden können. 

Verschiedenartige Tumoren 

Es werden gutartige und bösartige unterschieden, die 
sämtlich selten sind. 
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Benigne Tumoren 
• Der Klarzell-("Zucker"-)tumor (ICD-O-DA M-
8310/1) ist in seiner Histogenese unklar. Er entwickelt 
sich peripher, kann mehrere Zentimeter groß werden 
und ist durch ein stark vaskularisiertes Stroma und 
Zellen mit sehr reichlichem hellem oder leicht eosino­
philem feingranulärem Zytoplasma gekennzeichnet, 
das massenhaft, auch noch nach Formalinfixation 
nachweisbar, Glykogen enthältI5,28. Der Tumor ist im­
mer gutartig. 

• Chemodektome (Paragangliome) (ICD-O-DA M-
8693/1)(Abb.11.49a) sind solide, 1-2 cm große, knöt­
chenförmige, asymptomatische Tumoren und gleichen 
peripheren Karzinoiden ([> S. 844); diagnostisch 
könnte ihre enge räumliche Beziehung zu Arterien­
wänden seinI5,49. Die sog. kleinen pulmonalen Chemo­
dektome treten multipel, oft in Verbindung mit Throm­
boembolien auf und sind in ihrer Herkunft ungeklärt. 
Chemorezeptorische Zellen sind für die menschliche 
Lunge nicht bestätigtl5; es stellt sich die Differential­
diagnose zu den "Tumourlets" ([> S.844). 
• Teratome (lCD-O-DA M-9080/1) sind in der Lunge 
sehr viel seltener als im Mediastinum ([> auch Ham­
artome, S.833). 

Maligne Tumoren 
• Karzinosarkome(ICD-O-DA M-8980/3) sind bösar­
tige Tumoren mit bösartiger epithelialer und bösarti­
ger mesenchymaler Komponente, für die zur sicheren 
Diagnose die Metastasierungspotenz bei der Kompo­
nenten bewiesen sein solltel5. Meist liegt ein Platten­
epithelkarzinom und ein Fibrosarkom vor. Die Differen­
tialdiagnose gegenüber den spindelzellig differenzierten 
Plattenepithelkarzinomen, bei peripherem Sitz auch 
gegenüber Mesotheliomen, kann äußerst schwierig 
sein, sofern nicht spezifischere mesenchymale Diffe­
renzierungen (besonders chondrosarkomatöse) auf­
treten. Die Tumoren sind sehr selten. Sie wachsen oft 
polypoid in große Bronchien ein und sind grau weiß­
lich, fleischig und fest. Die Prognose ist schlecht. 
• Das pulmonale Blastom (Embryom, embryonales 
Karzinosarkom) (ICD-O-DA M-9072/3) besteht aus 
unreifen oder primitiven epithelialen und mesenchyma­
len (stromalen) Komponenten mit Differenzierungs­
richtung zur pseudoglandulären Periode der Lungen­
entwicklung9,15,50,51. Der Tumor ist sehr selten, tritt in 
allen Lebensaltern auf, vorwiegend bei dem männli­
chen Geschlecht. Es handelt sich meist um recht große 
periphere Tumoren von eher weicher Konsistenz, 
durchsetzt von Nekrosen. Maligne epitheliale und 
mesenchymale Strukturen treten auf, die an Nephro­
blastome erinnern können; gelegentlich kommen 
auch Differenzierungen zu Knorpel, Knochen, fibrö­
sem Gewebe sowie glatter oder auch quergestreifter 
Muskulatur vor. Der Tumor metastasiert häufig und 
hat einen hohen Malignitätsgrad. Differentialdiagno­
stisch müssen Metastasen eines Nephroblastoms aus­
geschlossen werden. 

• Maligne Melanome (lCD-O-DA M-8720/3) kom­
men in den tiefen Luftwegen nur sehr selten vor. Sie 
gehen von der Bronchialschleimhaut aus. 
• Maligne Lymphome (lCD-O-DA M-9590/3) können 
von den regionären Lymphknoten aus auf die Lungen 
übergreifen oder diese primär befallen (Abb. 11.49b). 

Metastasen in der Lunge 
(ICD-O-DA M-8000/6) 

Metastasen sind die häufigsten Tumoren in der Lunge, 
die als nachgeschaltetes Kapillargebiet des venösen 
Schenkels des großen Kreislaufes wiederum der häu­
figste Metastasenort aller soliden Tumoren ist (häma­
togene und lymphohämatogene Ausbreitung). Von der 
Lunge aus können sich weitere Tochtermetastasen in 
den regionalen Lymphknoten und im übrigen Orga­
nismus verbreiten. 

Die meisten Metastasen sind peripher lokalisiert 
und i. allg. multipel. Solitäre größere Metastasen, die 
einen primären Lungentumor vortäuschen, sind dem­
gegenüber selten. Ihre Abgrenzung gegenüber einem 
primären Lungentumor kann schwierig sein, beson­
ders der Metastasen von Adenokarzinomen gegen­
über dem bronchioloalveolären Karzinom. 

Endobronchiale Ausbreitung ist selten. Durch Ein­
bruch in Bronchien kommt eine positive Sputumzyto­
logie jedoch häufiger vor. 

Die lymphangische Ausbreitung führt zu einer reti­
kulären Zeichnung des Lungengewebes. Sie kommt 
besonders bei Magen- und Mammakarzinomen, aber 
auch bei primären Karzinomen der Lunge, vor. In der 
Bronchusbiopsie ist der Nachweis lymphangischer 
Tumorausbreitung in der Submukosa vieldeutig. 

Mikroskopisch werden alle Tumorformen gefunden. 
Maligne Tumoren des Mediastinums können sich 

kontinuierlich in das Lungengewebe ausbreiten. 

Tumorähnliche Läsionen 

Hier werden in der Klassifikation der WH050 unter­
schiedliche Gruppen angeführt ([> auch2,5,9,15): 
• Hamartome: Hierzu gehört v.a. auch das Hamarto­
chondrom ([> S.833). 
• Lymphoproliferative Prozesse können über Monate 
oder Jahre auf die Lunge begrenzt bleiben und fokal, 
multipel oder diffus ausgebreitet sein. Hierzu gehören 
das Pseudolymphom, die lymphomatoide Granuloma­
tose und die diffuse lymphoide Form der interstitiellen 
Pneumonie ([> S.800). 
• Tumourlets ([> S.844). 
• Eosinophiles Granulom, das isoliert in der Lunge 
vorkommen oder bei dem die Lunge als Teil einer Sy­
stemerkrankung einbezogen sein kann (Abb.l1.49c 
u. d). 
• Das sklerosierende Hämangiom besteht in einer 
rundherdigen progressiven und sklerosierenden Wu­
cherung von Fasergewebe, wobei fibrosierte Alveolar-



wände von proliferierendem, papillärem, aber nicht 
karzinomatösem Alveolarepithel überkleidet werden 
und Blutungen im Tumor zu Hämosiderinablagerun­
gen und SchaumzellanhäuJung führen; schließlich 
kann es auch zu Verkalkungen kommen. 
• Der entzündliche Pseudotumor besteht aus tumor­
artig angeordneten Proliferationen von Plasmazellen, 
Lymphozyten und Fasergewebe (sog. Plasmazellgra­
nulom ) oder stärker fibrösen Herden, die reichlich 
Schaumzellen und hämosiderinbeladene Makropha­
gen enthalten (sog. Fibroxanthom), möglicherweise äl­
tere Stadien des gleichen Prozesses darstellen und ver­
kalken können. 
• Tumoren können schließlich auch durch anderweiti­
ge Erkrankungen vorgetäuscht werden, z. B. Tuberku­
lose, Mykosen, sog. Amyloidtumoren, Lymphangio­
leiomyomatose ([> S.834), parasitäre Erkrankungen 
oder Gefäßfehlbildungen. 
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Pleura 

Anatomisch-physiologische Vorbemerkungen 

Der Pleuraspalt ist allseits von einer glatten serösen 
Haut umgeben, die als Pleura parietalis (costalis, dia­
phragmatica und mediastinalis) die innere Thorax­
wand, als Pleura visceralis (pulmonalis) die Lungen 
überkleidet 8. 

Das einschichtige flache Deckepithel (M esothel) sitzt 
ohne Basalmembran einer Bindegewebsschicht (Endo­
pleura) auf, die oberflächlich eine zu einer Grenzla­
melle verdichtete Schicht elastischer und retikulärer 
Fasern, in den tiefen Abschnitten eine kräftigere 
Schicht sich kreuzender kollagener Fasern aufweist. 
Die Kollagenfaseranteile bestimmen die Dehnungs­
grenze und über die in das Lungengewebe von ihr 
ausgehenden, in Kantenbereichen besonders kräfti­
gen Septen der subpleuralen Lobuli auch die Form­
konstanz der Lungenkörper. Die kostale Pleura liegt 
der Fascia endothoracica auf, von der sie leicht ablös­
bar ist. 

Die Gefäßversorgung erfolgt in der Pleura pulmona­
lis durch Äste der A. bronchialis, die mit den Pulmo­
nalarterien anastomosieren, in der Pleura parietalis 
aus Ästen der Interkostalarterien. Die Pleuren sind 
kräftig kapillarisiert ("Riesenkapillaren"). Der venöse 
Abfluß erfolgt in die Lungenvenen bzw. über thoraka­
le und mediastinale Venen in die V. cava cranialis. 

Auch die Lymphgefäße sind stark entwickelt. Sie 
sind in der viszeralen Pleura von kleinen Lymphfolli­
keIn und pigmentspeichernden Histiozyten begleitet, 
wodurch das mehr oder weniger stark hervortretende, 
die Lobulusgrenzen markierende anthrakotische Netz 
geprägt wird. Der Abfluß erfolgt über die Lungensep­
ten und subpleurale Gefäßstämme in die bronchopul­
monalen Lymphknoten. 

Die große Resorptionsfläche der Pleura parietalis, 
auch für korpuskuläre Teilchen, wird durch ein star­
kes, besonders im hinteren unteren Mediastinum zu 
dichten Plexus angeordnetes Lymphgefäßnetz ge­
währleistet27, hier ist auch das Mesothel verdickt (sog. 
Milchflecken ). 

Der Lymphabfluß aus der kostalen Pleura erfolgt 
vorn in parakostalen Gefäßstämmen zu den Lymph­
knoten der A. thoracica interna, hinten zu den para­
vertebral liegenden Ln. interni; es bestehen Verbin­
dungen zu den äußeren interkostalen Lymphknoten 
und den Achsellymphknoten, von der Pleura dia­
phragmatica zu peritonealen Lymphbahnen. 

Die Nervenversorgung der Pleura ist dicht; afferente 
Bahnen für Schmerzleitung, Berührungsempfindung 
und Dehnungsrezeptoren verlaufen über den N. va­
gus. 

Über den mit wenigen Kubikzentimetern seröser 
Flüssigkeit gefüllten Pleuraspalt ist die Lunge funktio­
nell fest mit der Thoraxwand (einschließlich Zwerch­
fell) verbunden und muß deren Atembewegungen un­
ter gleitender Verschiebung der Pleurablätter fol­
gen8,23. Durch den elastischen Zug der gedehnten 
Lunge entsteht der etwa - 2 bis - 8 cm HP bei ruhi­
ger Atmung betragende, maximal bis - 40 cm H20 
reichende Pleuradruck. der direkt (über einen kleinen 
Pneumothorax) im Pleuraspalt oder indirekt mittels 
eines in den Ösophagus eingeführten Ballons gemes­
sen werden kann. 

Auch die Lungenlappen verschieben sich während 
der Atembewegungen in den Interlobärspalten ge­
geneinander. Pleura verwachsungen behindern die 
gleichmäßige Lungendehnung (I> S.751). Der Sinus 
phrenico-costalis ist ein Reserveraum, der sich erst in­
spiratorisch öffnet. In der Pleurahöhle besteht eine 
Druckschichtung mit beim Stehenden kraniokaudaler 
Abnahme der Negativität der Pleuradrücke. 

Postmortal löst sich die Deckzellschicht der Pleura 
schnell ab. Bei postmortaler saurer Erweichung 
kommt es zu schmutzig-graubräunlicher Pleuraverfär­
bung und ggf. zu Erweichungen der basalen Lungen­
anteile, links gewöhnlich häufiger und stärker als 
rechts. 



Fehlbildungen 

Fehlbildungen der Pleura sind sehr selten und haben 
keine wesentliche Bedeutung 5,29, 

• Defekte des Herzbeutels und der linksseitigen Pleu­
ra mediastinalis führen zur Verlagerung des Herzens 
in die linksseitige Pleurahöhle, Zwerchfelldefekte ha­
ben Verlagerungen von Bauchorganen in die Pleura­
höhlen zur Folge, 
• Abschnürungen bei der Bildung der Pleura-, Peri­
kard- und Peritonealhöhle aus der primären Zölom-

Kreislaufstörungen 

Blutungen 

Blutungen kommen als Serosablutungen in der Pleura 
und freie Blutungen in die Pleurahöhlen vor, 
• Punktförmige sog, Erstickungsblutungen (Tardieu­
Flecken) werden bei Erstickungstod oft in großer Zahl 
in der pulmonalen Pleura, auch in Thymus und Herz­
beutel beobachtet Sie können bei intrauteriner 
Asphyxie schon intrauterin auftreten, Zentrogene re­
flektorische Reizung der Endstrombahn, Adrenalin­
ausschüttung, abnorme negative Intrathorakaldrücke 
bei angestrengter Atmung werden als Ursache disku­
tiert28 , 

• Paltauf-Blutungen sind etwas größere verwaschene 
Blutungen, die beim Ertrinkungstod gefunden wer­
den, 
• Flächenhafte Kontusionsblutungen führen gelegent­
lich zur Abhebung der Pleura visceralis. 
• Stauungsblutungen treten seltener auf, nur örtlich 
bei Tumoren mit Befall der Pleura findet man sie häu­
figer, meist in Verbindung mit einem hämorrhagischen 
Pleuraerguß. Schwere Traumen haben meist gleichzei­
tig einen Hämothorax (s. u.) zur Folge. 
• Sonstige Blutungen unterschiedlicher Ausdehnung 
können bei toxischen Kapillarwandschäden, Sepsis 
und Gerinnungsstörungen auftreten. 

Hydrothorax 

Hierunter versteht man die Ansammlung einer klaren, 
bernsteinfarbigen, zellarmen und eiweißarmen Flüs­
sigkeit (Transsudat, spezifisches Gewicht unter 1015) 
in der Pleurahöhle23 • Häufigste Ursache ist die Herz­
insujJizienz25• Derartige Stauungsergüsse sind oft dop­
pelseitig, meist nicht sehr groß (200-300 ml), sie kön­
nen sich rasch bilden, aber nach Rekompensation 
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höhle lassen Zysten entstehen, die von Pleuradeck­
epithel ausgekleidet werden. Zysten können sich 
weiterhin auch aus Rezessus der mediastinalen Pleura 
bilden, die gewöhnlich im Zwerchfell-Mediastinum­
Winkel liegen. 
• Eine abnorme Faltenbildung der Pleura parietalis in 
der rechten Pleurakuppel durch Verlagerung der V. 
azygos (Azygosfurche) schneidet in das Lungengewe­
be ein und trennt dort den Lobus venae azygos ab. 

auch rasch wieder schwinden. Hypalbuminämie (z. B. 
bei Nierenerkrankung) oder Störungen des Lymphab­
flusses, besonders bei Tumoren, können weitere Ursa­
chen sein. 

Die Druckverhältnisse im Pleuraraum (hydrostati­
sche Druckschichtung, Lungenretraktion, Pleuraad­
häsion) bedingen eine besondere Verteilung der Er­
gußflüssigkeit. Kleinere Ergüsse sammeln sich dorso­
basal an, füllen die Sinus phrenicocostales und heben 
den unteren Lungenrand vom Zwerchfell ab. Größere 
Ergüsse sammeln sich im hinteren basalen Thorax­
raum an und sind durch die bogenförmige Ellis­
Damoiseau-Linie begrenzt, deren Scheitelpunkt in 
der hinteren Axillarlinie liegt Große Ergüsse über 
1000-2000 ml führen zur Kompression der Lunge, 
ggf. auch zur Mediastinalverschiebung. Die Erguß­
grenzen sind auch an der herausgenommenen Lunge 
noch an der Ausdehnung von Kollapszonen erkenn­
bar. Nach Ergußresorption kann es zur Verödung der 
Sinus phrenicocostales kommen; an den Lungen wei­
sen fransenförmige Anhänge an den basalen Lungen­
rändern, nicht selten auch durch Pleurafibrose fi­
xierte Umfaltungen des unteren Lungenrandes (Abb. 
11.50b), auf frühere Ergüsse hin35• 

Gekammerte Ergüsse bilden sich zwischen Pleura­
verwachsungen, nicht selten auch interlobär. Ver­
wachsungsstränge können stark gedehnt werden, u. U. 
rupturieren und zu Blutungen in den Erguß führen. 

Sonderformen der Pleuraergüsse 

• Hämorrhagische Ergüsse: Sie entstehen meist durch 
Diapedeseblutungen in den Erguß; Ursache können, 
abgesehen von Verletzungen (auch nach Punktionen), 
primäre oder metastatische Pleuratumoren, Lungen­
infarkte, Tuberkulose u. a. sein. 



850 Pleura 

Abb.11.50a-f. Entzündliche Pleuraerkrankungen: a Fibrinöse 
Pleuritis mit typischer buhnenartiger Anordnung. b Umgefalte­
ter, durch Pleuraadhäsionen fixierter unterer Lungenrand nach 
Pleuraerguß. c Pleuraschwarte, Traktionsemphysemzone (para­
septales Emphysem) im angrenzenden Lungengewebe. d Alte 

• Der Chylothorax ist ein weißlicher mi1chähnlicher 
Erguß, der reichlich fein dispergiertes Fett und 2- 3% 
Eiweiß enthält ; er bildet sich spontan bei tumorösen 
oder entzündlichen Stenosen des Ductus thoracicus 
und kann auch bei Duktusläsionen (stumpfe Thorax­
traumen, postoperativ) sowie bei Thrombose der V. 
subclavia sinistra entstehen. 

Pleuraempyem-Resthöhle (Operationspräparat). e Produktiv­
verkäsende Pleuritis tuberculosa (Sammlung Giese). f Flächen­
hafte Pleurahyalinose ("Pleuraplaque"), hier auf der thorakalen 
Zwerchfellfläche bei einem Fall von Asbestose 

• Pseudochyläse Ergüsse sehen ähnlich aus; die Trü­
bung ist hier durch Cholesterinbeimischung ("Chole­
sterinpleuritis", alte hämorrhagische oder purulente 
Ergüsse) bedingt. 
• M eigs-Syndrom: Hierunter versteht man meist 
rechtsseitige Pleuraergüsse bei älteren Frauen mit 
Ovarialtumoren, besonders Fibromen; sie schwinden 



nach operativer Entfernung des Tumors ([> Bd.2, 
Kap. 9). 

Pneumothorax 

Definition 

Als Pneumothorax wird eine Luftansammlung in 
der Pleurahöhle bezeichnet. 

Der damit verbundene Lungenkollaps engt das 
Atemvolumen ein; besonders bei dem Spannungs­
pneumothorax droht die Gefahr der Erstickung6• 

Pneumothorazes treten heute auch nicht ganz selten 
nach Reanimationsmaßnahmen auf. 

Die Pneumothoraxprobe (Bildung einer seitlichen, 
mit Wasser gefüllten Tasche durch die abpräparier­
ten Thoraxweichteile, Anstich der Interkostalräu­
me unter Wasser) sollte deshalb häufiger, regelmä­
ßig bei Polytraumatisierten und bei allen Neugebo­
renensektionen praktiziert werden. 

Ätiologie, Pathogenese, Formen 
• Offener Pneumothorax: Er entsteht durch Verletzun­
gen der Brustwand. Luft wird durch den Defekt in die 
Thoraxhöhle eingesaugt, die Lunge retrahiert sich hi­
luswärts. Das Mediastinum kann durch den negativen 
Druck der gesunden Lunge inspiratorisch stärker, ex­
spiratorisch schwächer gegen die intakte Thoraxseite 
vorgewölbt werden (Mediastinalflattem) und dadurch 
zu einer zusätzlichen Ventilations störung führen. 
Durch Wundverschluß wird der offene in einen ge­
schlossenen Pneumothorax umgewandelt. 
• Geschlossener Pneumothorax: Bei geschlossenem 
Pneumothorax entspricht das Ausmaß des Lungen­
kollapses der Menge der eingedrungenen Luft. Die 
Luft bildet einen mehr oder weniger breiten Luftman­
tel um die Lunge, ein negativer Pleurarestdruck mit 
respiratorischen Druckschwankungen bleibt noch er­
halten. Bei Verwachsungen wird die Lunge zeltartig 
gerafft, zwischen flächenhaften Verwachsungen kann 
sich ein sog. abgesackter Pneumothorax entwickeln. 

Die Luft stammt fast immer aus der Lunge. Anspie­
ßung der Lunge bei Rippenfrakturen ist Ursache des 
traumatischen Pneumothorax, der durch eine beglei­
tende Blutung häufig zum Hämopneumothorax wird, 
während die entzündliche Einschmelzung von Lun­
gengewebe (Abszeß, Kavernenruptur, Lungeninfarkt) 
meist zu Pyopneumothorax führt. Dem Pneumothorax 
bei Beatmung geht meist ein interstitielles Emphysem 
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([> S.757) voraus. Auch nach Pleurapunktionen 
bleibt meist ein kleiner Pneumothorax bestehen. 
• Der sog. Spontanpneumothorax ist ein geschlosse­
ner Pneumothorax, der ohne äußere Einwirkung ent­
steht. Seine häufigste Ursache ist heute die Ruptur 
subpleuraler kleiner Emphysemblasen. v. a. eines um­
schriebenen kleinblasigen Narbenemphysems, aber 
auch bei Lungenfibrose oder Tumoren. Plötzliche 
Drucksteigerungen (Husten. Niesen) können ihn auslö­
sen. Meist kommt es zum vollständigen Lungenkol­
laps, der sich nach Verschluß der Perforationsöffnung 
selbständig wieder zurückbildet. Rezidive sind aber 
nicht selten, so daß wie bei dem seltenen Dauerpneu­
mothorax bei bronchopleuraler Fistel ein operativer 
Eingriff erforderlich wird. Ob es einen apetj'orativen 
Spontanpneumothorax (Luftdurchtritt durch poröse 
Pleura, z. B. von Emphysemblasen, ohne gröberen 
Einriß33) gibt, ist zweifelhaft. Gelingt es, die Lunge 
unverletzt bei der Obduktion zu entnehmen, so kann 
die Perforationsöffnung durch Aufblasen unter Was­
ser nachgewiesen werden. 
• Der therapeutische Pneumothorax wurde früher 
häufig zur Kollapstherapie tuberkulöser Kavernen 
angewendet, hat aber heute nur noch eine ganz be­
grenzte Indikation30• Als typische Komplikation 
konnte es nach jahrelanger Führung zur Pleurafibrose 
und zu der sog. "unexpandable lung" kommen19• Bei 
Pleuraverwachsungen kann auch ein extrapleuraler 
Pneumothorax nach Pneumolyse durch Schaffung ei­
nes Hohlraumes zwischen Pleura costalis und Fascia 
endothoracica angelegt werden, der mit Luft (früher 
auch als "Plombe" mit Öl oder Kunststoff) gefüllt 
wird22 • 

Verlauf, Komplikationen 
Die Gaszusammensetzung im geschlossenen Pneumo­
thorax gleicht sich rasch den Gasdrücken in den um­
liegenden Geweben an23 • 

• Lujiresorption: Sie erfolgt bei geringen Luftmengen 
innerhalb weniger Tage, bei größeren in Wochen bis 
Monaten und verläuft bei Pleurafibrose verzögert. 
• Spannungspneumothorax: Er ist die gefährlichste 
Form und entsteht durch einen Ventilmechanismus, 
der bei Inspiration auch bei schon kollabierter Lunge 
Luft in die Pleurahöhle gelangen läßt, die exspirato­
risch nicht abfließen kann. Es kommt zum Aufbau ho­
her positiver Drücke mit Ausbuchtung des Zwerchfel­
les in das Abdomen und Mediastinalverlagerung in 
die gesunde Seite, so daß schließlich Erstickung ein­
tritt. Als Notmaßnahme kann hier nur ein gegenläufig 
arbeitendes Ventil (Punktionskanüle mit aufgebunde­
nem offenem Fingerling o. ä.) helfen. 
• Mediastinal- und Hautemphysem stellen typische, 
wenn auch seltenere Komplikationen des Pneumo­
thorax, zumal des Spannungspneumothorax, dar. 
• Hämato- und Pyopneumothorax s. o. 
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Pleuritis 

Unspezifische Pleuritis 

Epidemiologie, Ätiologie, Pathogenese 
Entzündungen der Pleura sind häufig. 

Fast durchweg handelt es sich um eine Mitbeteili­
gung bei Erkrankungen der Nachbarorgane, v. a. der 
Lunge selbst, ferner der tracheobronchialen Lymph­
knoten, der Thoraxwand, des Ösophagus, auch trans­
phrenisch der Oberbauch organe. 

Bei der lobären Pneumonie ([> S. 785) ist eine fibri­
nöse Begleitpleuritis nahezu obligatorisch, bei den 
bakteriellen Herdpneumonien ebenfalls häufiger als 
bei den sonstigen entzündlichen Lungenerkrankun­
gen23,24. Die Form (serös, serofibrinös, eitrig) variiert 
je nach dem Typ der Erreger. Die Häufigkeit der tu­
berkulösen Pleuritis exsudativa, die noch um 9% ange­
geben wurde2s, ist heute weiter zurückgegangen. Die 
rheumatische, meist doppelseitige Pleuritis ist sel­
ten23,2S. Auch die Häufigkeit der gewöhnlich durch 
Staphylokokken ausgelösten Pleuraempyeme bei 
Kindern ist zurückgegangen. Bei Obduktionen wird 
aber ein höherer Anteil an Begleitpleuritiden nachge­
wiesen als klinisch vermutet24• 

Eine hämatogene Infektion der Pleura ist selten. Sie 
kommt z. B. bei Sepsis vor. Abgesehen von Krank­
heitserregern können Toxine, Stoffwechsel produkte, 
Eiweißzerfallsprodukte (Urämie, einschmelzende In­
farkte, Trauma, Tumoren u. a.) eine entzündliche Re­
aktion der Pleura hervorrufen. 

Lokalisation 
Die Entzündung kann umschrieben sein oder sich dif­
fus über die gesamte Pleurahöhle ausbreiten und mit 
oder ohne Erguß ablaufen; sie kann auch den auslö­
senden Prozeß überdauern und dann den Charakter 
einer eigenständigen Krankheit gewinnenS,18,23,26. Die 
Ausheilung geht öfter mit narbigen Defekten einher, 
die u. U. eine erhebliche Störung der Atemfunktion 
zur Folge haben6,19,21 (gefesselte Lunge; [> S.854). 

Morphologie 
• Fibrinöse Pleuritis: Sie ist durch den Austritt eines 
fibrinreichen Exsudates auf die Pleuraoberfläche ge­
kennzeichnet. Ein Erguß fehlt zumindest zunächst 
(Pleuritis sicca). Das Deckepithel wird abgehoben, die 
Pleuraoberfläche wird stumpf und trübe. Das Fibrin 
gerinnt und bildet durch die Atembewegungen lei­
stenförmige und zottige Auflagerungen (Pleurareiben, 
Abb.11.50a), bei reichlicher Fibrinabscheidung bil­
den sich dicke Pseudomembranen, die sich in großen 
Fetzen ablösen können. Die Atembewegungen wer­
den schmerzhaft (sog. Pleurodynie). Jenseits einer 
Woche beginnt die Organisation des Fibrins -+ Über­
gang in Pleurafibrose (Abb.11.50b u. c). 

• Sero fibrinöse Pleuritis: Sie kann eine Fortentwick­
lung der trockenen Pleuritis sein, indem sich zusätz­
lich ein Erguß entwickelt, mit dessen Bildung Pleura­
reiben und Pleuraschmerz schwinden. Ein kleiner 
Erguß umgibt mantelartig die gesamte Lunge. Größe­
re Ergüsse verhalten sich wie bei Hydrothorax 
([> S.849) und führen zum Lungenkollaps oder zur 
Lungenkompression, der Thorax ist weitgestellt, das 
Zwerchfell steht tief. Durch Bildung von Fibrinmem­
branen kann der Erguß gekammert sein. 
• Pleuraempyem (Pleuritis purulenta): Diese Form 
kann primär oder durch Infektion einer serofibrinö­
sen Pleuritis sekundär entstehen. Die Eiteransamm­
lungen neigen zur Absenkung, sie können durch Fi­
brin abgedeckt und gekammert werden, sich auch in­
terlobär ausbreiten. 

Die Beschaffenheit des eitrigen Exsudates variiert 
mit der Art der Erreger: Streptokokkenempyeme sind 
dünnflüssig und schmierig, Staphylokokken- und 
Pneumokokkenempyeme rahmig-gelblich, letztere we­
gen ihres Fibrinreichtums öfter gekammerts. Bei 
Mischinfektion mit Fäulniserregern wird das Exsudat 
jauchig (Pleuritis putrida), bei Infektion mit Gasbild­
nern schaumig (00. gegen infizierten Pneumothorax, 
[> S.851). 

Durch Leukozytenzerfall wird das alternde Empy­
em eingedickt und käsig. Es wird durch die Verschwie­
lung der Pleurablätter, die auch plattenförmig verkal­
ken können, eingeschlossen (Abb.11.50d). 

Komplikationen des Pleuraempyems sind Einbrüche 
in benachbarte Organe (Herzbeutel, Bauchhöhle); bei 
Einbruch in die Lunge entsteht ein Pyopneumothorax 
mit bronchopleuraler Fistel. Seltener kommt es zur 
spontanen Bildung einer vorwiegend parasternal gele­
genen äußeren Fistel durch die Thoraxwand (Empy­
ema necessitatis) mit Entleerung des Eiters. Kachexie, 
Pyämie, ggf. Amyloidose sind schwerwiegende, oft 
tödliche Folgen, die nur durch eine operative Behand­
lung vermieden werden können41 • 

• Pleuritis haemorrhagica: Sie entsteht durch Beimi­
schung von Blut zum Erguß. Bei geringer Blutbeimi­
schung ist der Erguß grünlich bis hellrötlich, bei reich­
lichem Blutgehalt dunkelrot. Ursache der Blutbei­
mengung sind in erster Linie Tumoren, seltener die 
Tuberkulose, außerdem Erkrankungen, die zu einer 
allgemeinen Blutungsneigung führen. 

Spezifische Pleuritis 

Tuberkulöse Pleuritis 

Bei Tuberkulose treten Pleuritiden in verschiedenen 
Formen auf, die jeweils bestimmten Entwicklungssta-



dien der Tuberkulose zugeordnet sind5,7,2o,38, Zur Zy­
tologie der Pleuratuberkulose [> A tay 12, 

• Pleuritis tuberculosa productiva (sicca): Sie kommt 
als umschriebener Prozeß über aktiven pulmonalen 
oder extrapulmonalen subpleuralen Herden vor, Die 
Ausbreitung erfolgt lymphogen; sie bleibt in der Regel 
begrenzt und klingt mit der Rückbildung des Aus­
gangs herdes ab, Durch Aufbruch der Herde unter der 
Pleura kommt es häufig zur Kontaktinfektion des an­
liegenden Abschnittes der Pleura parietalis mit fibri­
nöser Verklebung, die nach Organisation strangförmi­
ge Verwachsungen hinterläßt. Der pulmonale Pri­
märherd und Spitzen herde sind die häufigsten Aus­
gangsherde, 
• Miliartuberkulose der Pleura: Hierbei werden oft 
dicht über die Pleuren disseminierte produktive Her­
de gefunden, die in allen Schichten der Pleura liegen 
und gelegentlich auch mit geringer Fibrinabscheidung 
einhergehen, 
• Pleuritis exsudativa tuberculosa: Diese Form ist ge­
wöhnlich serofibrinös und tritt am häufigsten bei 
kompliziert verlaufender (später) Erstinfektion Ju­
gendlicher und Erwachsener bis etwa zum 30, Lebens­
jahr auf, Sie ist damit oft das erste Zeichen einer sich 
entwickelnden Tuberkulose, Sie tritt aber auch bei Ex­
azerbationen vorübergehend ruhender Prozesse auf, 
bei älteren Menschen v, a. mit exazerbierenden 
Lymphknotenprozessen als Ausgangsherd, Der Er­
guß kann plötzlich nach einem tage- bis monatelan­
gen trockenen Vorstadium über dem aktiven Lungen­
oder Lymphknotenherd entstehen, Seine Entwicklung 
wird als allergische Reaktion gedeutet15, 17,38, die durch 
Kortikoide unterdrückt werden kann23 • 

Durch Bakterienaufnahme aus dem Erguß können 
sich in der Pleura Resorptionstuberkel bilden, die v. a. 
in der resorptiv viel aktiveren Pleura parietalis gefun­
den werden (Abb. 11.50 e). Der früher bei 80-90% lie­
gende Anteil der Tuberkulose in der Ätiologie der ex­
sudativen Pleuritis wird heute nur noch auf etwa 10% 
geschätzt. 
• Pleuritis tuberculosa caseosa: Hierbei entsteht ein fi­
brinreicher Erguß, der einschließlich der sich in ihm 
entwickelnden Granulationen verkäst. Die Verkäsung 
kann in der kostalen Pleura über die Fascia endotho­
racica auf die Thoraxwand übergreifen. In der Lunge 
bleibt der Prozeß gewöhnlich durch die Lamina elasti­
ca pleurae begrenzt (Möglichkeit der Dekortikati­
on5,34). Es bilden sich bis zentimeterdicke Ergußwän­
de, die nach Ergußresorption miteinander verkleben. 
Die produktiven Herde in der sich entwickelnden 
Schwarte, die oft noch eingedickte, später auch ver­
kalkende Käsereste einschließt, können noch über 
Jahre hin aktiv bleiben und selten Ausgangspunkt hä­
matogener Streuungen werden. Bei puriformer Erwei­
chung der Käsernassen entsteht das 
• tuberkulöse (spezifische) Pleuraempyem. Dieses ist 
abzugrenzen gegen die mischinjizierten tuberkulösen 
Empyeme, die besonders nach Kaverneneinbruch in 
die Pleurahöhle oder nach intrathorakalen Eingriffen, 
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besonders Strangdurchtrennungen, auftreten und we­
gen der Eitererreger oft nur schwer von Empyemen 
anderer Ätiologie unterschieden werden können. 

Pleuraveränderungen bei rheumatischen 
Erkrankungen 

Bei dem viszeralen Rheumatismus (rheumatisches Fie­
ber) kann die Pleura im Rahmen einer Polyserositis 
mitbetroffen sein. Es bildet sich ein vorwiegend serö­
ser Pleuraerguß. 

Läsionen der chronischen Polyarthritis ("rheumatoid 
disease") entwickeln sich auch in den Lungen4,5,9,16,24. 

Abgesehen von den interstitiellen Gerüstprozessen 
([> S.798) können sich rheumatische Knötchen im 
Lungengewebe und in der Pleura bilden, die den 
typischen Aufbau mit zentraler Nekrobiose, Epithe­
loidzellsaum, Fibroblasten und dichtem lympho­
plasmazellulärem Begleitinfiltrat aufweisen. Diese 
Granulombildung geht ebenfalls häufig mit serösen 
Pleuraergüssen und nachfolgenden Pleuraverwachsun­
gen einher. 

Verlauf und Komplikationen der Pleuritis 

Morphologische Folgen 
Wenn auch eine Lösung und Resorption des Fibrins 
möglich ist, hinterläßt eine Pleuritis doch meist Nar­
benzustände, deren Schwere mit dem Ausmaß und der 
Intensität des Entzündungsprozesses wechselt. Die 
Befunde reichen von vereinzelten Verwachsungssträn­
gen über partielle flächenhafte Synechien bis zur tota­
len Einmauerung der Lunge in derbe Schwarten mit 
verkalkten Empyemresten (Abb.l1.50c u. d). 

Ausgedehntere Verwachsungen und Schwarten 
wurden bei etwa 10% bei Männem, etwa 7% bei 
Frauen gefunden; vollständig freie Pleuren lagen in 
einer Beobachtungsreihe nur bei 20% der Männer 
und knapp 30% der Frauen vor 5,19,26. Es scheint, als 
sei heute mit dem weiteren Rückgang der Tuberkulose 
auch ein Rückgang an narbigen Pleuraveränderungen 
zu bemerken. 

Funktionelle Folgen der Pleuraverwachsungen 
Die funktionellen Folgen bestehen bei weniger ausge­
dehnten Prozessen lediglich in einer Einschränkung 
der gleitenden Atemverschieblichkeit der Lunge gegen 
die Thoraxwand und der Lungenlappen untereinan­
der, wodurch eine regionale Inhomogenität der Lun­
genbelüftung ausgelöst werden kann. 

Eine die ganze Lunge umhüllende Pleurafibrose 
(Abb.11.50c), die früher häufiger auch als Folge eines 
zu lange geführten Pneumothorax ([> S. 851) beob­
achtet wurde, schränkt die inspiratorische Dehnungs­
fähigkeit der Lunge ein und mindert die Vitalkapazi­
tät durch Minderung der inspiratorischen Reserve­
kapazität (restriktive Ventilationsstörung). Besonders 
funktionsmindernd sind die Pleurafibrosen, in die 
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auch Mediastinum oder v. a. das Zwerchfell einbezo­
gen werden ([> S.751). 

Ausgedehnte Schwartenbildungen fixieren die 
Lunge der betroffenen Seite im Lungenkollaps ("ein­
gemauerte Lunge"), zudem kann es durch Narben­
schrumpfung in der Thoraxwand auch zu einer Ein­
engung des gesamten Hemithorax kommen. Bei 
jugendlichen Patienten entwickelt sich u. U. eine Sko­
liose. Bei der Analyse des "posttuberkulösen respirato­
rischen Syndroms "war den Pleurafibrosen eine beson­
dere Bedeutung beizumessen21 . Pulmonale Hypertonie 
mit Cor pulmonale und kardiorespiratorische Insuffi­
zienz sind das Ende. 

Pleura-Plaques 

Pleuraplaques sind plattenförmige, bis zu 2 cm dicke, 
knorpelharte, weißliche Schwielen, die oft symmetrisch 

Tumoren 

Pleuramesotheliom 
(ICD·O-OA M-9050/1) 

Definition 

Als echte (primäre) Pleuratumoren sind die Tumo­
ren zu bezeichnen, die von der Pleura selbst ausge­
hen. 

Dieser Nachweis ist bei ausgedehnteren Tumoren 
oder metastatisch-Iymphangischer Ausbreitung oft 
nicht mehr zu führen, so daß auch das histologische 
Bild in die Beurteilung mit einbezogen werden 
muß5,9,14,31. Die für die Pleura typischen Serosadeck­
zellen stammen vom mittleren Keimblatt ab und wer­
den deshalb als Mesothelien, die von ihnen abgeleite­
ten Tumoren als Mesotheliome bezeichnet. 

Histogenese 
Exzisionen von Pleuramesotheliomen zeigten in der 
Gewebekultur sowohl "epitheliale" wie "fibroblasti­
sehe" Differenzierung der Mesothelien37. Die Meso­
theliome kommen deshalb in sehr unterschiedlichen 
Fonnen als gut- und bösartige Tumoren vor. Ihre Dif­
ferentialdiagnose sowohl gegenüber Karzinomen wie 
auch Sarkomen kann deshalb auch histologisch 
schwierig sein. Spezialfärbungen und Zytologie 
[> Carter u. Eggleston14• 

Epidemiologie, Ätiologie 
Pleuramesotheliome gehören zu den selteneren Tu­
moren, doch schwanken die Angaben wegen der Un-

in der Pleura parietalis costalis und diaphragmatica 
gefunden werden (Abb.11.50f). Ihre Oberfläche er­
scheint oft etwas gekörnt. Pleura verwachsungen be­
stehen dabei nicht. Die Platten können auch verkal­
ken. 

Mikroskopisch bestehen sie aus einem zellannen 
hyalinisierten Fasergewebe und grenzen oft an eine 
Zone fibrotischer, zellreicherer, vaskularisierter Pleura 
an. Staubablagerungen sind in aller Regel nicht nach­
weisbar, auch keine Asbestnadeln bzw. Asbestosiskör­
perehen. 

Die Plaques, die früher auch als rheumatisch be­
dingt angesehen wurden, gelten heute als typisch für 
eine Asbeststaubbelastung ([> S.827). Eine Lungenas­
bestose braucht dabei nicht zu bestehen. In asbeststaub­
belasteten Gegenden werden Plaques 10-15fach häu­
figer als üblich (1-2%) vorgefunden. 

sicherheiten in der Diagnostik. In einer Serie von 
6406 Obduktionen wurden 486 Bronchialkarzinome, 
aber nur 20 Mesotheliome gefunden32. In der BRD 
werden jährlich bei etwa 63000 Obduktionen 
150-160 Mesotheliome, darunter etwa 140 diffuse ma­
ligne Pleuramesotheliome und 15 Peritonealmesothe­
liome festgestellt31 . Dabei bestehen ausgesprochene 
regionale Häufungen an Orten mit höherer Asbest­
staubbelastung (z. B. Hamburg, Berlin). Es ergibt sich 
eine Parallele zu der relativen Häufigkeit von Pleura­
plaques ([> S.853), die aber nicht nur Folge einer As­
beststaubbelastung sind. Die ätiologische Beziehung 
zwischen Asbest und dem diffusen malignen Pleura­
mesotheliom (nicht der lokalisierten gutartigen Form) 
ist gesichert13,31,36; nach der 7. Berufskrankheitenver­
ordnung von 1976 wird unter der Nr.4104 der BK­
Liste die Asbeststaublungenerkrankung in Verbin­
dung mit Lungenkrebs (einschließlich der malignen 
Pleuramesotheliome!) als Berufskrankheit anerkannt 
(Asbestose, [> S.827). 

Klassifikation 
Nach der Ausbreitung werden 
• lokalisierte und diffuse, nach dem Zelltyp 
• fibröse, epitheliale und gemischte Mesotheliome un­
terschieden2,5,9, 11, 13, 14. 

Lokalisiertes Mesotheliom 

Epidemiologie 
Männer sind etwas häufiger betroffen als Frauen, das 
mittlere Erkrankungsalter liegt um 50 Jahre. 



Abb. 11.51 a-c. Pleuratumoren : a Malignes diffuses Pleurame­
sotheliom. Einmauerung der atelektatisehen Lunge in Tumor­
schwarten und Ergußhöhle. b Großes solitäres gestieltes Pleura-

Morphologie 
Makroskopisch handelt es sich um von der parietalen 
oder viszeralen Pleura ausgehende, öfter gestielte, der­
be, knollige Tumoren mit weißlich-gelblicher faseriger 
Schnittfläche. Die Tumoren wachsen sehr langsam 
über Jahre; sie können sehr groß werden und ein Ge­
wicht von mehreren Kilogramm erreichen (Abb. 
11.51b). 

Mikroskopisch herrscht die fibröse Form vor; sie 
wird gelegentlich auch als "Pleurafibrom" bezeichnet. 
Die gemischte Form mit Einlagerung schlauchförmi­
ger, von Mesothelzellen ausgekleideter Hohlräume 
wird öfter, die vorwiegend epitheliale Form nur selten 
beobachtet. 

Regressive Veränderungen kommen in großen Tu­
moren vor, auch werden gelegentlich Kalkeinlagerun­
gen und Riesenzellbildungen gefunden. 

Verlauf, Komplikationen 
Die langsam wachsenden Tumoren verhalten sich, ab­
gesehen von Ventilationsstörungen durch Kompressi­
on der Lunge, gutartig. Bei längerer Dauer können 
Gelenkbeschwerden und Trommelschlegelfinger 
(Osteoarthropathie hypertrophiante pneumique) beste­
hen. 
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fibrom (benigne), Tumorbett im komprimierten Lungenoberlap­
pen. c Diffuses malignes, vorwiegend epithelial differenziertes 
Pleuramesotheliom. H. E. 120faeh 

Prognose 
Die Prognose ist bei guter Operabilität ebenfalls gut. 
Rezidive sind sehr selten, eine sarkomatöse Weiterent­
wicklung wird bestritten. 

Diffuses Pleuramesotheliom 

Epidemiologie, Klinik 
Männer sind häufiger betroffen, die Tumoren treten 
am häufigsten jenseits des 50. Lebensjahres auf. 

Brustschmerz, Atemnot, Husten und Gewichtsver­
lust sind die führenden Symptome. 

Morphologie 
Makroskopisch (Abb. 11.51 a) sind die parietale und 
viszerale Pleura gewöhnlich in derbe Tumorschwarten 
umgewandelt, die einen hämorrhagischen Erguß um­
schließen und die komprimierte Lunge einhüllen. Der 
Tumor hat dabei öfter eine in sich knotige Struktur. 

Mikroskopisch findet man teils solide, teils spaltjör­
mige Hohlräume auskleidende Verbände von epithelar­
tigen Zellen mit reichlichem, leicht eosinophilem, ge­
legentlich vakuolisiertem Zytoplasma und vorwie­
gend rundlichen, ziemlich dichten Kernen in einem 
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wechselnd zellreichen fibrösen Stroma (Abb.11.51 c); 
besonders charakteristisch können papilläre Wuche­
rungen mit mehrschichtiger Überkleidung eines fibro­
vaskulären Stromas sein. Stellenweise kommen auch 
eine stärkere Kempolymorphie und reichlichere Mi­
tosen vor, v. a. bei größeren soliden epithelartigen Tu­
moranteilen. Die fibromatöse Form läßt oft stärkere 
Polymorphie und auch mehr Mitosen erkennen. Sie 
gleicht weitgehend einem Sarkom. 

Elektronenmikroskopisch gilt das Vorkommen zahl­
reicher Mikrovilli der Tumorzellen als charakteri­
stisch40• 

Ausbreitung 
Der Tumor wächst oft erst spät und auch meist nicht 
sehr weit in das Lungengewebe kontinuierlich vor. In 
den späten Phasen besteht eine ausgeprägte Metasta­
sierung, häufig auch in der kontralateralen Lunge. 
Das diffuse Mesotheliom kann auch die Bauchhöhle 
befallen und sogar ausschließlich dort entwickelt sein 
(I> Bd.2, Kap. 9). 

Verlauf, Prognose 
Die mittlere Überlebenszeit beträgt 14 Monate. Der 
Versuch einer Operation (Pleuropneumonektomie) ist 
schwierig und anscheinend ohne wesentlichen Effekt. 

Sonstige Tumoren und Metastasen 

Die Abgrenzung anderweitiger Tumoren wurde ver­
sucht, doch ließen sich die meisten in den sehr weiten 
Formenkreis der Mesotheliome einordnens ; selbst das 
Vorkommen echter Fibrome bzw. Fibrosarkome (Ab­
leitung vom subpleuralen Bindegewebe) wird bestrit­
ten. Die von den Interkostalräumen ausgehenden, in 
die Pleurahöhle vorwachsenden Tumoren (Lipome, 
Neurofibrome, Chondrome, Angiome) sind als se­
kundäre Tumoren zu werten. 

Metastasen treten in der Pleura häufig auf39• Sie 
stammen oft von Primärtumoren der Umgebung, v. a. 
der Lunge, des Ösophagus, der Schilddrüse und des 
Thymus, als Femmetastasen entwickeln sie sich in er­
ster Linie bei Karzinomen des Magens, Kolons, Pan­
kreas, Ovars und der Nebennieren. 
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