
(Aus der Direktorialabteilung, Medizinische Universit~tsklinik - -  Prof. B~a uer - -  und aus der 
4.)Iediz inisctmnKlinik--Prof .Reye--des  Allgemeinen Krankcnhauses Hamburg-Eppendorf.) 

~ber kongenitale Bronehiektasie und Cystenlunge. 
Von 

Dr. Joachim Hcrms und  Dr. ( 'arl Mumme,  
A ssistenziirztc. 

Mit 11 Abbildungen im Text. 

(Eingegange~ an1 12. Febrmlr 1931.) 

Folgende 5 F~lle geben in ihrer Vorgeschichte sowie ill ihrem klinisch- 
r6ntgenologischen Gesamtkomplex  die charakter is t ischen Ersehe inungen  eines 
re la t iv  seltenen Krankhei tsb i ldes ,  n~mlich der kongeni ta len  Bronchiektasic 
bzw. Cystenlunge.  

Fall 1. M/i., 13 Jahre alt. 
Familienanr : o. B. 
Eigene Anamnese: Die Mutter bemerkt, dab M. als Saugling sicherlich hie krank ge- 

wesen Ski. Hingegen sei ihr kurz nach der Geburt sehon aufgefallen, dal3 das Herz des Kindes 
auf der rechten Scite schlug. In den folgenden Lebensjahren rnaehte M. Kenehhusten, Masern 
und Ig6teln dureh, ohne besondere Folgeerschcinungen. Mit 4 Jahrcn wurde gele~entlich 
einer ~rztliehen Untersuchung angeblich cine Mte rechtsseitige I~ippenfel]sehwarte festgcstellt. 
1925 zur Nachuntersuchung ins Krankenhaus iiberwiesen, wo einc rcchtsseitige Tuberkulosc 
festgestellt wurde. M. hat scitdem trotz dauernd guten Bcfindens (kein ttusten und Aus- 
wurf) mehrere Kuren absolviert und wurde am 14, I. 1930 der Direktorialabteilung zweeks 
Thorakoplastik yon der I~eiehsversieherung zugewiesen. 

Aus dem Be/und: Kraftig entwickelter Knabe in geniigendem ErnS, hrungszustand, 
keine Dyspnoe und Cyanose, auger Herzklopfen bei schnellem Laufen, keine Bcschwerden. 

Brustkorb: ~echtsskoliose der Brustwirbels~u]e, leichte Vorw61bung der rechten vor- 
deren Brustwand, in deren Bereieh Herzpulsation deutlich zu ffihlen ist. Rechts und links 
gute gleichmM~ige Atemcxkursionen. 

Lungen: Rechts vorn und hinten D~mpfung bis Grenze mit brtmchialem Atmen 
und ganz sphrlichen troeknen l~asselgerguschen. Links voller Sehall, vcrseh~rftes Atmen. 
Sputum: Spur schleimig, Tbc. neg. 

Hem: Linke Grenzlinie ein Finger brcit reehts yore reehten Sternalrand, die reehte 
Grenze geht in die Lungend~mpfung fiber. Spitzenstog bei Exspirationsstelhmg deutlich 
in der (legend der vorderen reehten Axillarlinie siehtbar, breig~ versehwindet bei tiefer In- 
spiration. Herzt6ne rein. Aktion regclm~6ig, nicht beschleunigt. 

Puls: Bciderseits gleiehmi~fiig gespannt und gefiillt, Elcktrokardiogramm lal~t nieht 
auf Situs inversus sehlieBen. 

Abdomen: Leber und Milz an normaler Stelle. 
Temperatur normal, Blutsenkung leieht erhSht, Blutbild o.B. Wa--ls neg. 
R6ntgenbild des Thorax (siehe Abb. 1): Totale Verschattung der reeht0n Lunge mit 

ausgesprochener Dextrokardie. 3odipinfiillung (Abb. 2), man sieht im Bereich der Verschat- 
tung rechts mehrere unregclm~13igc HOMenbildungen, die gcmeinsam in den rechten Haupt- 
bronchus einmfinden. 

Diagnose.  Kongeni ta le  Apl~tsie der rechten Lunge mi t  Bronehiek tascnbi ldung  
und  Verlagerung des Herzens nach reehts. 

Epikr i se .  Es hande l t  sieh um eine Defektbi ldung,  deren Charakter  als Mil3bil- 
dung  sehon dadurch  sichergestellt  ist, da[3 sie gleieh nach der Gebur t  bemerk t  win'de. 
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Abb. 1. 

Abb. 2. 
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AuBerdenl fehlcn klinisch, t ro tz  des ausgedehnten  Prozesses, vo l lkommen die 

Zeichen narb iger  Ver~inderungcn seitens der Brus twand ,  wie man sic bci einer 

entzf indl ichcn E n t s t e h u n g  des Leidens c rwar ten  miil]te. Lediglich sind dic 

Organe des Mittelfells  in dic rcchte  Seite  h ini iberget re ten ,  um den dutch  Defek t  

des Lungcngewebes  en t s t andenen  lccren R a u m  auszufiil len. Eine  opcra t ivc  

]~ehandlung k o m m t  wcgen Mangels an deut l ichcn Krankhei tserscheinungcl~ 

zur Zei t  n ich t  in Frage .  

Fall 2. Stru., 34 Jahre alL. 
~'amilienanamnese: Vater gestorben an Lungen-Tbc. 
Elffeue An.amnese: Als Kind angeblich nicht krank gewcscn. 1915 1916 im Felde, 

bis I919 itl Gefangenschaft. Damals zuerst ctwas Husten und NachtschwciBe. Seit dem 

Abb. 3. 

Kriege dauernde, abcr nur geringe Beschwerden yon seiten der Atmungsorgane (ctwas 
Husten, kein Auswurf). 1924 trat zum ersten Male ctwas Bluthusten auf, 1926 starke Hs 
Seit 1927 (iftcr etwas Blur im Auswurf, mehrere Kuren. 16. V. !Jberweisung an die Direk- 
t.orialabteilung wegen starker H/~moptoc. Venerische Infektion ncgiert. 

Aus dem Be/und: Mittelkr/iftiger Mann in mittlerem Ern~hrungszusfand, keine Dyspnoe 
und Cyanosc. 

Br~stkorb: Gut gewSlbt in allcn Partien, rechts und links gute gleichm/~Bige Atcm- 
cxkursionen. 

Intngen: Rechtc Grcnzc et.was weniger verschieblich als links. Rechts vorn D~mpfung, 
zunehmend bis Grenze. Rauhversch~rftes nach untcn hin abgeschw/ichtes Atmen. Einige 
knackende Rasselger&usche yon 4. Rippe zunehmend bis Grcnzc. Rechts hinten D~mpfung von 
Mitre bis Grenze zunchmcnd. Ab Mitre abgeschw/~chtes Atmen nail lautcn grobcn knacken- 
den Ger~uschen. Links rauh vcrsch/irftes Atmen, hinten unten fortgclcitctc Ger/tuschc. 
Sputum 40 ccm, blutig. Nach einigen Tagcn werden etwa 10 ccm schleimi/ eitrigen Spu- 
turns entleert. Tbc. negativ. 

Herz: Grenzen normal, T6nc o. B. 
R6ntgenbild (siehe Abb. 3): Trfibung beider Spitzcn, besonders rechts. In H6he der 

Clavicula rechts fast kirschgrofter derbcr Flcck. Rechts ist das Zwerchfell mehrfach gezipfelt 
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und seitlich adherent. Der rcehtc Unterlappen ist durchsetzt yon zahlreichen grolten H0hlen- 
bildungen. (Lungenbefund gegen eine friihere Aufnahme yon 1920 unver~ndert.) Jodipin- 
fiillung ist wegen Neigung zu Blutungen nicht ausfiihrbar. 

Tcmperatur normal, Blutsenkung und ]~intbild o, B. WaR: neg. 

Diagnose. GroBcystische U m w a n d l u n g  des ganzen rcch ten  Lungenunter -  

lappens.  Beidersei t ige Lungenspi tzen-Tbc .  

Epikrise.  System yon Cysten im rech ten  Unter lappcn ,  die sich laut  l'r 

kontrol le  10 Jah rc  unvcr / inder t  e rha l ten  haben.  Narbige  Ver~inderungen, die 

auf  entzfindliche Prozesse riickschlieften lassen, nur  in ger ingem Maf~e ~m Zwcrch- 

fell nachweisbar  (bier wahrscheinl ich infolge sekund~rcr  Prozesse ents tanden) ,  

n icht  dagegcn ~m Brus tkorb  zu erkennen.  Sub jek t ive  Erschc inungen  bis auf 

Neigung zu B lu tungcn  gering. Vorgeschlagene Phrenicusexairese  rcchts  wird 
yore Pa t i en ten  abgelehnt .  

Fell 3. K., 37 Jahre alt. 
Fa~nilie~anamnese: Vater und Mutter an Lungenentziindung gestorben. Keine chroni- 

schen Lungenleiden, insbesondere keine Lungen-Tbc. in der Familie. 
Eigez~e Anamne6"e: Bis 1917 hie ernstlich krank, insbesondcrc nie lungenleidend. 1917 

im Felde nach Erk/~ltung Nierenentziindung, an tier K. bis heute leidct und die als K.D.B. 
anerkannt ist. Wegen des Nierenleidens Milit~rrente. Da sich die Beschwerden - -  Schw~che- 
gefiihl und Kopfschmerzen - -  seit Anfang September 1930 verschlimmert haben, nimmt K. 
erneutarztlicheHilfeinAnspruch. Zeitweise SchwcllungandenUnterextremithten. 1929Go., 
sonstige yen. Infektion, sowie Alkohol- und Nikotinmil~brauch werden negiert. Vom Kassen- 
arzt auf Veranlassung der Reichsversicherung mit der Diagnose ,,Nephritis" der IV. Med. 
Klinik des A.K.E. am 6. X. 1930 /iberwiesen. Von einem Lungenleiden erw/~hnt K. ffirs 
erste nichts. Erst auf nachdriiekliehes Befragen, nach der ersten klinischen Untersuchung 
der Lungen gibt K. zur obigen Vorgeschiehte noch folgendes an: Gelegentlich einer Nach- 
begutachtung seines Nierenleidens im Jahre 1926 sei bei ihm erstmalig eine Lungenerkrankung 
festgestellt worden. Da er seit einer im Felde 1917 durchgemachten Erk~ltung allj~hrlich 
in den Wintermonaten an Bronchialkatarrh leide under  vor 1917 sieherlich nie lungenkrank 
gewesen sei, habe er beantragt, auch die Lungenerkrankung als K.D.B. anzuerkcnnen. Er 
beziehe daraufhin ffir ehronische Bronchitis seit 1926 eine Milit/~rrente. Seit 1926 sei er 
wiederholt in Krankenh~usern behandelt worden, jedoch immer nur seines Nierenleidens 
wegen. Der Bronchialkatarrh bereite ihm keine nennenswertcn Besehwerden. 

Aus den nachtr~glich yore A.K. St. Georg, Hamburg, angeforderten Krankengeschichtcn 
geht hcrvor, dal3 K. schon in den Jahren 1926, 1927 und 1930 dort gelegen hat. Gegenstand 
der Behandlung war immer nut das chronische Nierenleiden. Temperaturen, Auswurf und 
sonstige Zeiehen eines Lungenleidens haben in diesen Jahren nieht bestanden. Der Lungen- 
befund wird in den Krankengeschichten nut kurz als Nebenbefund erw/~hnt. Der im De- 
zember 1926 erhobene RSntgenbefund der Lungen deckt sich vollkommen mit dem unseren 
vom November 1930 (s. u.) 

zt~e~' dem Be f~d:  Ausreichender Ernhhrungs- und Kr~ftezustand. Leidliehe Durch- 
blutung der Haut und sichtbaren Schleimh~ute. Keine Cyanosc, keine Dyspnoe. Nornmle 
Temperaturen. 

Bruslkorb: Symmetrisch, elastisch, keine Schrumpfung tier rechten Thoraxh/~lfte. 
Ausgiebige gleichm~13i~e Atemexkursionen, kein Zuriiekbleiben der rechten Seite. 

Dungen: Lungengrenzen reehts vorn und hinten wenig, links gut verschieblich. ~ber 
der linken Lunge roller normalcr Klopfschall und Blhschenatmen. ~Tber dem rechten 
Oberlappen vorn und hinten Schallabsehw~ehung mit amphorisehen Atmen und metallisch 
klingenden Rasselger/~uschen. 

Herz: Grenzen rechts normal, naeh links etwas verbreitert, TSne rein, Aktion regel. 
m/~Big, nich~ beschleunigt. 

Sputum 50--70 cem t~glich, eitrig, nicht fOtid, nicht dreischichtig. Keine Tuberkel- 
bacillen. Gram-positive Kokken. Der sonstige klinisehe Befund, insbesondere auch die 
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durch das vorliegende Nielvnleiden bedingten Symptome miissen an dieser Stelle unerSrter t  
bleiben. Klinisch und r6ntgenologisch (Uroselektanffillung) kein Anhal t  ftir ( 'ystenniere. 

RdJntgenbe/und (siehe Abb. 4): Die Aufnahme zeigt, (lab der reehte Picurasinus obli- 
ter ier t  und das Zwerchfell scitlich adh/~rent |st. l m  rechten Oberlappen |s t  durch zahlreiche 
dicht  ancinanderliegende Hohlr/~ume eine wabenart ige Zeichnung ent.~tanden. Eine kh'in- 
apfelgroBe Kaverne  | s t  direkt  untcrhalb  des Schliisselbeines vorhanden.  Darun te r  liegen 
zahllose kleinere, die nur  durch dfinne W~nde voneinander  ge t rennt  sind. Der Hilussehat ien 
| s t  rechts kraft |g,  enth~l t  einzclnc Kalkherdchen.  Auf der l inken Seite |s t  der Hilussc]mttcn 
ebenfalls vergr6Bert und  nach un ten  zu eine leieht verwaschene, wohl aueh ein wenig waben- 
art ig aussehende Verdichtung vorhanden.  Im iibrigen sind aber die Lungen o. B. 

R6ntgenbe/und nach Jodipin/iillung (siehe Abb. 5a  und 5b):  Man sieht auf diesem 
BiMe, dab das Jodipin  im Bereiche des rechten Oberlappens in zahlrciehc Hohlriium(, 
hineingeflossen ist und sieh hler wie in Iauter kleinen N~pfehen angesammelt  hat.  I':in kt~,in(.r 

Abb. 4. 

Teil des Jodipins gelangte auch in den Untcr lappcnbronchus  und man sieht hier, dab sowohl 
die BronchiMverzweigungen vollkommen regelrecht sind und dab hier auch eine normale 
Alveolarfiillung eingetreten |st.  

Am 6. XII .  1930 kam K. unter  ur/~mischen Erscheinungen infolge des chronischen 
Nierenleidens ad exitum. 

Sektio~sbe[und des in toto /ixierten Thorax: (Thoraxsekt ionsmethode nach Brat~cr mid 
Fahr). Die horizontM durch den Thorax gelegten Schnit te  ergeben folgendes Bild (siehe Abb. 6): 
Der ganze rechte Lungenoberlappen | s t  schwartig mit  der  Brus twand  verwaehsen. Sein P:l- 
renchym | s t  in ein vielk~mmriges System von kirsch- bis walnul3groi~en cystengleichen 
H5hlen ~ufgelSst, deren Inncnauskleidung glatt ,  grau und stc]lcnwcisc von cinzclncn ctwas 
prominierenden schmalen Leisten durchsetz t  |st.  Be|  zwei dem Hilus nahegelegenen der- 
ar t igen H6hlen lhgt sich eine, fiir einen Bleistrift knapp  durchg~tngige, Kommunika t ion  
mit  dem Bronchia lbaum finden. Die Scheidew'~nde zwischen den Hohlr~tumen sind im all- 
gemeinen nicht  mehr  als 1 mm stark, nur  da, wo nmhrere derselben aneinander  grenzen. 
erscheinen die Septen bis zu 4 mm dick. In den unteren dieser Hohlr.~ume l inden sich sphr- 
l i the pelzartige griinliche Belage, aber auch hier | s t  die Auskleidung der Hohlrhume glat t  
und spiegelnd. In  HilushShe l inden sich zwei gleiche, etwas iiber kirsehgroBe Hohlri tmne 
im linken 0berlappen.  Zwischen der linken Lunge und der Brus twand bestehen einzelne 
fadenf6rmige und  segelf0rmig ausgespannte,  diinne Verwachsungen. Im iibrigen ]ink(' Lunge 
und rechter  Lungenmit te l-  und  -unter lappen o. B. 

BeitrS.gt~ zur Klinik der Tuberkul(*se. Bd. 77. 47 
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Histoloffischer Be/und: Aus den wabig ver/inderten Partien der Lunge entnommene 
Stiiekehen zeigen histologiseh ein Nebeneinander verschieden gestalteter Hohlr~ume, zwischen 
denen lockeres Bindegewebe liegt. Die ganz groBen Cysten sind ausgeklcidct mit schh'im- 
bildendem, meist einschichtigem, manchmM auch mehrschichtigem oder mehrreihigem Zylinder- 
epithel und zeigen auch sonst den Bau grSBercr BronchialS~ste, insofcrn ihre Wand Knorpcl- 
spangen und glatte Muskulatur enth~lt und sich in ihr Komplexe yon Schleimdriisen linden, 
die ins Lumen der Cyste mfinden. Dancben findcn sich grSBere Hohlr/tumc, dic mit einfaehcm 
kubischem Epithel ausgekleidet, keinerlei Charakteristica des Wandaufbaues zei/eu und an 
manehen Stellen wie stark erweitertc Lymphr/imne aussehen, wenn nii, mlich das sich stark 
abplattende Epithel zu flachen endothelfi, hnlichem Be[ag wird. In dem zwisehen den grouch 
Cysten liegenden Bindcgcwebe findct sich vielfach ein Maschenwerk kleinerer Hohlriiume, 

Abb. 6. 

die oft nur endothelartigc Auskleidung zeigen, meist aber noch dcutlieh 1)articn crkennen 
lassen, in dcnen das Epithel ausgesprochen kubisch wird, 5frets aueh abschi[fert und dann 
im Lumen frei als histioeyteni~hnliche Einzelzellen liegt, die abgerundct sind mit rot tingiertcm 
Protoplasma und verh~ltnismiiBig kleinem, (hmkk, n runden Kern. AuBerdem aber finden 
sich noch Stellen, in dcncn die Hohlr/tume offenbar im Waehstum begriffcn sind. Man sieht 
ein System von Cysten mitt~lerer Gr6Be von meis~ kubischem, manchmal zylindrischem 
Epithel ausgekleidet,, deren W~nd stark gefMtclt crseheint, und zwar dadureh, dab papillen- 
artige Sprossen ins Lumen vorragen. Zwischen den besproehenen Typen von ('ysten sieht 
man alle ()berg/inge. Die Wand der gr6fieren Bronchialaste ist deutlieh im Ninne einer chro- 
nischen Bronchitis verS~ndert, insofern man in der unter dem Epithel liegenden Bin(tcgcwebs- 
schieht reichlieh Rundzelleninfiltrate finder und insofern die peribronehial /elegen('n (lef/ig- 
lumina prM1 mit Blur gefiillt und erweitert sind. (Den Sektionsbefund w.rdanken wir Herrn 
Priv.-Dozent Dr. Kimmelstiel, aus dem Pathologischen lnstitut der Univ. Hamburg, |)ircktor: 
Prof. Dr. Fahr.) (Siehe hierzn Abb. 7.) 

Diagnose. Kongen i t a l e  Cystenlunge im reehten Oberlappen.  

Epikrise. Pa t i en t  mi t  ehronisehem Nierenleiden.  Vor 4 J ah ren  ers tmal ig  trod 

rein zuf~llig ein pathologiseher  Lungenbefund  erhoben.  Derselbe vom Pat i( 'n ten 

bislang n ieh t  beaehte t ,  da keine Besehwerden und keine klinisehen S vmptome.  

U . a .  hie Fieber ,  bis vor  e twa  1 J a h r  k a u m  Auswurf.  Der  R6ntgenf ihn  von 1926 

47* 
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bietet  ganz genau das gleiche Bild von  wabigen,  n u r  durch schmale Septen von- 
e inander  ge t r enn ten  Hohl rgumen ira rechten Oberlappcn wie hcute.  Der Befund 
ist also mindes tens  fiber 4 Jahre  vSllig s ta t iongr  geblieben. Trotz sicherlieh 
schon liingerer Krankhe i t sdauer  sind keine Zeichen einer ]:r des Thorax  
und  des Mediast inums nachweisbar ,  was besonders deutl ich ersichtlich ist an 
dem Thoraxqucrschni t t .  Anatomisch  wird die klinischc u n d  rSntgenologische 
Diagnose kongeni tale  Cystenlunge bestgt igt .  Nur  geringgradige sekund~re En t -  
zf indungscrschcinungen nachweisbar .  

Abb. 7. 

Fall 4. E. P., 18 Jahre alt.. 
Familienanamnese: Eltern und 2 Geschwister gcsund. ](_eine Tbc. in der Familic. 

Eigene A,amnese: Als Kind M~sern und Keuchhusten, keine Drfisenschwe]lungen, keine 
Erkgltu ngukr~nkheiten. 

Vor 4 Jahren stellte der Schul~rzt eine rechtsseitige Lungenspitzen-Tbc. fest und wies 
die Paticntin in ein Krankenhaus, wo gleichfalls cine rechtsseitige Lungen-Tbc. angenommen 
wurde. Zur Erholung verschickt. 1 Jahr lang zu Hause gepflegt, keine Arbeit. Vom 15. 
bis ]7. Lcbensjahr leichte Arbeit, kcincrlci Beschwerden. Sommer 1930 wieder yon der 
Lungenfiirsorge znr Erholung verschickt. Seit 1/~ Jahr etwas Husten, ganz geringe Mcngen 
Auswurf, mitunter Naehtschweige, geringe Gewichtsabnahme. 

Seit. einigen Wochen Stiche in dcr rcchtcn, jetzt auch in der linken Bmmthiilfte. Ve- 
nerische Infcktion wird negierf.. Vom Kasscnarzt wegcn Lungenleiden der IV. Med. Klinik 
des A.K.E. am 24. XI. 1930 iiberwiesen. 

A us dem Be/~ttM: Herabgesetzter Ernghrungs- und Krgftezustgmd. Leidlich gute Duxch- 
blutung der Haut und sichtbaren Schleimh~ute, keine Drfiscnschwellungen, keine 0dome 
und Exantheme. 

B,rustkorb: Lang, fla.ch, symmetrisch, dehnt sich bei der Atmung gleichmg6ig und hin- 
reichend ~us. Die rechte Brastkorbhgtfte schleppt nicht nach, ist auch nicht cingesunken. 
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Lungen: Grenzen rechts wenig, links gut versehieblich. Reehts hinten oben his zur 
Spina scapulae Schallverkiiz'zung. Vereinzelte klingende Rasselger~iuschc. In  der Gegend 
der Scapula and vorn infraclavicul~r kein amphorisches Atmen. Lungen sonst o. B. 

R6ntgenbild (siehe Abb. 8): Auf der Aufnahmc sieht man auf der rechten Seite, in den 
vom Hilus seitlich gelegenen Partien, etwas vermehrte Schattenbildungcn, and zwar kann man 
zahlreiche gr61~ere und kleinere, tells rundliche, tells etwas mehr unregelmhBig gestaltete 
kringelf6rmige Gebilde wahrnehmen, durch die diese ganze Partic ein etwas unregelmi~Big 
wabiges Aussehen erh/ilt. Die iibrigen Partien der Lunge sind gut durchleuchtet. Auch die 

Abb. 8. 

Blendenaufnahme der Lungenspitzen zeigt einen vollkommen regelreehten Befumt. l)t,r 
Befund sprieht ffir Bronehicktasen, eventuell ffir kongenitalc (~ystenhmge. 

Auger dem Lungenbefunde kann bei der Paticntin kein krankhafter Befund erhoben 
werden. Anfangs kein Sputum, in den letzten Tagen geringe Mengen schleimigen nicht 
eitrigen, mit etwasBlut durehsetztenAuswurf. KeineTuberkelbaeillen. (Iram-positive Kokken. 

In der Krankengeschichte vom November 1926, also vor 4 Jahren, finder sieh folgende 
Vorgesehichte; Seit August 1926 leichter trockener Husten, etwas NaehtsehweiBe, Nie Aus- 
wuff. Keine Gewiehtsabnahme. Keine Mattigkeit. Keinerlel Besehwerden. Nie krank 
gefiihlt. Gelegentlieh einer Sctmluntersuehung stellte der Schularzt eine reehtsscitige Lungen- 
Tbe. lest. 

Der im Jahre 1926 bcider Patlentin erhobene klinisehe und rSntgenologisehe Befund 
entspricht genau dem oben' gesehilderten Befunde. 1)amals iiberhaupt kein Auswurf. 

Diagnose. Kongeni ta le  Cysten im rechten Obcrlappen.  
Epikrise. Vol lkommen station:,irer Befund  von wabigcn VerSnderungen im 

rcchtcn Oberlappen.  4 Jahre  lang beobacht.et und  rSntgenologisch festgelegt. 
I n  dieser Zeit  fast Symptomenfre ihei t .  Befund vcrschicdentl ich als Tbc. auf- 
gefagt, Trotz der ]angen Krankhe i t sdaue r  keinerlei re t rahierende Prozessc am 

Thorax  und  Medias t inum.  
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Fall 5, I)ieser F~ll wurde von Herrn YCeg.-Mcd.-lCat Dr. Steinh~user-Altona der Direk- 
torialabteilung des A.K. Eppcndorf liebenswfirdigerweise zur Verfiigung gestellt, wofiir 
wit ihm an dieser Stelle d~nken. 

Schl., 23 Jahre alt. 
Familienanamnese: o. ]3. 
E igeneAnamnese :A l sKindMascrn .  Sonstnichternstlichkrankgewesen. Seitfrfihester 

Kindheit Husten, gr61~ere Auswurfmengen wurden nur gunz seltcn bcob~tchtct. Patientin 
war immer etwas sehonungsbedfirftig, hat aber sonst keine Beschwerden. ]928 hat Patientin 

Abb. 9. 

Stiche in der rechten Seite und Temperatursteigerung. Es wurde eine Ritq)cnfellreizung 
reehts festgestellt. Seit der Zeit klagt Paticntin fibcr Herzbeschwerden, Herzklopfen und 
Kurzatmigkeit beim Treppensteigen. AuBerdem stets morgens Husten mit ganz geringen 
Auswurfmengen. 

A us dem Be]unde: MittelkrMtige Paticntin in reduzierten Ern~ihrungszustand, Aussehen 
etwas blal~, keine Cya:nose. Keine Ruhedyspnee. Tcmpcratur un(1 Blutsenkung normal 
Blutbild o.B. WaR: neg. 

Brustkorb: Rechts vorn oben bis 4. Rippe etwas abgeflacht, dort geringe Atemexkor- 
sionen. Im tibrigen gute Ausdehnungsfiihigkeit. 

Lunge~ : Rechts vorn und hinten tympanitischer Schall bis Mitte mit fast aufgehobenem 
Atmcn. Nach unten rauhcs vcrsch~trftes Atmcn mit eingen knackenden Ger~uschen. Links sehr 
rauhes Atmen mit Giemen. Sputum: Spur schleimig, Th. 0; sp~rlich Gram-positive Kokken. 

Rdntgeubild (siehe Abb, 9): Beiderseits sehr versthrk[e Hilus- und Lungenzeic|mung. 
In der Umgebung des rechten Hilus sind einige bis haselnuBgroBe ~ingschatten sichtbar. 
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Das ganze reehte Oberfe]d ist sehr hell durehleuehtet und weist keine Lungenzeiehnung 
auf. Dieser Bezirk ist nach unten dureh eine fast wagereehte scharfgezeichnete lAMe ab- 
gegrenzt. Am rechten ZwerchfclI kleine Ausziehungen. 

Jo<]ipin/iillung (siehe Abb. 10): Au[3er den sehon vorher gesehenen cystisehen (~ebilde~l 
werden durch das Kontrastmittel mehrcre andere bis kirsehgro6e im Mittel- und Unterfeld 
angeffillt und sichtbar gemach(. Eine Ffil|ung der obcrcn I)artie kr trotz richtigcr 
Lage der Sonde bei Beckenhoehlagerung nicht ztlstande. Es muI3 dahev /eschlossen 
werden, da[~ diesc Partie nicht mit dem Bronehialsystem in Vcrbindung steht, l)ie Pleura- 

Abl). DL 

punktion ergibt negative Druckwerte im freien Plcuraspalt (Ihmktionsstelle unter 2. Rippe). 
Nach Einffilhmg von 400 ccm Luft: Druck - -  1,5; !- 1,5. 

RSnlgenbild (siehe Abb. 11): Kleiner Pneumothor;ixspalt im rechten Oberfeld. Man 
sieht jetzt deutlieh, daft dureh den Pneumothorax ein apfelgro[Jes, zartw~lndiges cystisehes 
Gebilde, das fast den ganzen Lungenol)erlappen einnimmt, oben und laterM yon der Brust- 
wand abgel6st ist. Die ~orher besehriehenc wa~erechtc Linie stellt auf diesem Bild mit. 
gro~er l~Vahrscheinlichkeit die untere Begrenzung der Riescncyste dar. 

Diagnose. Cystlsche Degenera t ionen  im rech~en Lungenmit te l -  und  -unter-  
lappen.  Riesencys6c im rechten Oberlappen.  

Epi~rise. I n  die frfiheste K indhe i t  zuri iekdatiertes Leiden. In  den ]ctzten 
J ah ren  st~rkere Beschwerden, die wohl auf die sekuHd~iren pleuri t ischen Prozesse 
an  der B~sis der c rk rank ten  Lurlge zu beziehcn sind. Wenig Auswurf.  Es t)estehen 
cystische Degenerat,ionen tier rechten mitUeren uud  un te rcu  Lungentei le  sowic 
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eine solitiire, zum Bronehialsystem gesehlossenen Rieseneyste im Oberlappen. 
Die Ausmage und die Zartwandigkeit  dieser Cyste lassen an die groBen Emphy-  
semblasen denken, die Siem8 (in diesen Beitriigen) kfirzlieh als Ursache yon 
Spontanpneumothorax verSffentlicht hat. Aus dem ganzen Krankheitsbild kann 
man hier jedoch mit  Sicherheit sehlieften, dal3 ein totales bzw. vikariierendes 
Emphysem differential-diagnostisch nicht in Frage kommt.  Das eigenartige 
R6ntgenbild sowie das Fehlen yon Pleuraverwachsungen 15Bt mit  grofter Wahr- 

A b b .  11. 

scheinlichkeit annehmen, daI3 das bereits in der Kindheit  sich manifestierende 
Lungenleiden kongenitaler Art ist und mit  den durchgemachten Masern nicht 
in Zusammcnhang steht. 

Full 1 ist besonders wichtig, well er die Erhebung einer genauen und authen- 
tischen Anamnese his ins friiheste Sguglingsalter gestattct .  Dic Dcxtrokardie 
wurde bereits kurz nach der Geburt  yon der Mutter bemerkt,  wobei voran- 
gegangene intrapulmonale Infekte mit  einiger Sicherheit ausgeschlossen werden 
konnten. Die iitiologische :Bedeutung dieser frfihen Infekte ffir die erworbenen 
:Bronchiektasien, die in vielen FSllen fiber das Stadium dcr intcrstitiellen Pneu- 
monie und Peribronchitis hinweg verlaufen, ist zuerst von Brauer in ihrer 
vollen ]3edeutung erkannt  worden. Borm hat  spStcr dicscn Entwicklungsprozel] 
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am Modell der Lunge groBer Haustiere (deren Inters t i t ium gleich dem des Klein- 
kindes weir starker ausgepr~igt ist als in der Lunge des erwaehsenen Mensehen) 
klar demonstrierGn k6nnen. 

Auf der anderen Seite betonen Bra~zer und Lorey die Unzuverl~ssigkeit der 
meist~n durchsehnittlichen Bronchiektasenanamnesen, die in bezug auf die 
Krankhei ten  des ffiihen Kindesalters fast  immer in Stieh lassen. Es ist daher 
night ang~ingig, aus der Angabe yon , ,Katarrhen mit  Auswurf",  die seit frfiher 
Kind_heir bestehen sollen, ohne weiteres auf kongenitale Bronehiektasie zu 
schliel3en (Krampf), ganz abgesehen yon den welter unten auszuftihrenden, 
besonderen klinisehen Merkmalen derselben. Auch Vogt hat  neuerdings diese 
Auffassung fiber kindliche Bronchiektasien widerlegen k6nnen. 

Wenn Kram19] 1 fiberdies angibt, dal~ ira weiteren Verlauf dieser kongenitalen 
Bronchiektasie sehr bald fieberhafte Attacken infolge Stauungskatarrhs der 
Bronehien und sekund~ren 1]bergreifens auf die Lunge auftreten sollen, so ist 
Gin soleher Bericht um so mehr fiir die Diagnose der erworbenen Bronehiektasie 
zu verwerten im Sinne der yon Brauer ausgefiihrten, schubweis verlaufenden 
interstitiellen Pneumonien und Peribronchitiden. I m  Gegenteil sind die Be- 
sehwerden im Verlauf der kongenitalen Bronchiektasien meist geringfiigig und 
kommen insbesondere komplizierende entztindliche Lungenerscheinungen hier 
nur selten vor (Mailer). Fall 1 und 4 zeigten bei jahrelangem Krankheitsverlauf  
aul3er minimalem sehleimigen Auswurf klinisch fast keine Symptome und sind 
nut  wegen ihres auffallendGn Lungenbefundes dauernd Zielscheibe anti tuberku- 
16ser Therapie gewesen. Fall 2 ist in der Zeit zwisehen seinen H~moptysen 
- -  die ohne Fieber verlaufen - -  stets ziemlich besehwerdefrei. Bei Fall 3 sind 
die Bronchiektasen als Nebenbefund bei gleiehzeitigem Nierenleiden festgestellt. 
Die Pleuritis bei Fall 5 ist erst in erwachsenem Alter naehweislich aufgetreten. 
Alle 5 F~lle zeigen eine Anamnese, die yon dem schubweis progredienten Verlauf 
der erworbenen Bronchiektasie grundversehieden ist. Es handelt  sieh um ziem- 
lich station~re, dutch keine oder nur geringe, sekund?~re entziindliche Begleit- 
prozesse gest6rte Ver~nderungen. Bei Fall 2, 3, und 4 haben wit den R6ntgen- 
befund dutch lange Jahre  verfolgen k6nnen, er ist in allen F~llen absolut 
gleiehbleibend gewesen, bei Fall 2 sogar naeh 10j~hriger Pause. 

Als eigentiimlieh ftir die angeborenen Bronchiektasien besehreibt bereits 
C, rawitz (1880) das Fehlen narbiger Ver~nderungen in den betreffenden Lungen- 
abschnitten. Solehe Ver~inderungen sind - -  wie sehon aus dem eben Gesagten 
ersiehtlich - -  vie1 mehr der erworbenen Bronehiektasie eigen als Folgeerseheinung 
der interstitiellen Prozesse und der - -  naeh Brauer tiberwiegend sekund~ren - -  
Beteilignng des Brustfells. So vermissen wit bei unseren F~llen 1---4 trotz der 
ausgedehnten Lungenver~inderungen jegliche lokale oder allgemeine Einziehung 
oder EinsehrKnkung der Bewegliphkeit der entsprechenden Brustkorbh/ilfte. 
Aus dem Mil]verh~ltnis zwischen dem normal gebauten und normal wachsenden 
Thorax einerseits und dem miBgebildeten bzw. in der Entwicklung zuriiek- 
bleibenden Lungengewebe anderseits resultieren eben nachher die grolten 

1Anmerkung bei der Korrektur: In einem naeh AbschluB dieser Arbeit erschienenen Auf- 
satz (Klin. Wsehr. 1931, Nr 6 u. 7) gibt Kramp] eine neue, wesentlieh modifizierte Ein- 
teilung der Bronchektasen. 
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Cysten. Erworbene Bronchiektasien groBer Ausdehnung erzeugen nach Wiese 
bereits in frfihestem Kindesalter eine sehr starke Retraktion der erkrankten 
Brustseite. 

Die RSntgenbflder unserer F~lle 1--5 heben sieh durch ihren systemartigen 
cystischen Aufbau seharf von den yon Brauer und Lorey gezeiehneten typischen 
Bildern der erworbenen Bronchiektasie ab (zylindrische und kolbige Bronchiek- 
tasien, Caverniculae und isolierte Kavernen). Tendeloo hat neuerdings wieder an 
pathologischen anatomisehen Prtiparaten ausgeffihrt, wie diese letzten vielfachen 
Varianten durch den Zug des schrumpfenden Lungengewebes und die teilwcise 
komplizierenden Bronehusstenosen entstehen. 

Fall 1 entsprich~ am ersten der yon Grawitz beschriebenen kongenitalen 
universalen Bronchiektasie, mit seinen gleichmtiBig sackfSrmig aufgetriebenen, 
in den gleichfalls erweiterten Hauptbronchus einmiindenden grSBeren Neben- 
bronchien. Fglle 2--5 dagegen zeigen die gleichfSrmig groBcystische Degeneration 
analog der Cystenniere. Unser pathologisch-anatomisches Prt~parat stimmt 
weitgehend makro- und mikroskopisch mit den von Grawitz, Hueter, Bard und 
anderen anatomiseh besehriebenen Merkmalen der Cystenlunge iiberein. Dem 
anatomisehen Substrat entspricht das typische ROntgenbild der Cystenlunge, 
das auch yon Assmann, Moore, Miller und "Moller als eine eharakteristische 
rSntgenologische Erseheinungsform der kongenitalen Bronchiektasie anerkannt 
wird. 

Die pathologisch-anatomisehe sowie die r0ntgenologisehe Nomenklatur 
dieser Bilder ist nieht einheitlieh. Kau/mann unterscheidet bei der kongenitalen 
Bronehiektasie zwisehen der grol~cystisehen Saeklunge und der kleincystisch 
emphysematSs aussehenden Wabenlunge, wiihrend einzelne RSntgenc/logen auch 
groBcystische kongenitale Bronchiel~tasen Wabenlunge nennen (,,honey comb 
lungs"). 

Wir wiirden Fall 1 als kongenitale Bronchiektasie schlechthin infolge Age. 
nesie der Lungen bezeichnen, Fall 2, 3, 4 und 5 als Cystenlunge. 

Beztiglich der Entstehung dieser eystischen Degeneration sei auf die aus- 
fiihrliche Darstellung yon H. Miiller verwiesen. Es sei nur bemerkt, dab die 
yon HeUer aufgestellte Theorie heute kaum noch anerkannt wird. Nach Heller 
kommt die sog. kongenitale Bronchiektasie durch Ausbleiben der Entfaltung 
von Alveolen eines bestimmten Lungenbezirks zustande. Ftir eystische Bron- 
ehiektasien der Unter]appen zum mindesten ist diese MSgliehkeit naeh Edens 
auszuschlieBen, da die hohen respiratorischen Volumschwankungen der ent- 
spreehenden Brustkorbabschnitte eine lgngerdauernde Atelektase nicht zulassen. 
AuBerdem ist von Lotmar auch Lungenatelektase in diesem Lebensstadium ohne 
Bronchiektasie beobachtet. Buchrnann erklgrt die sog. fetale Atelektase der 
Lungen durchweg als EntwicklungsstSrung der Alveolen (Agenesie), so dab wir 
bei diesem letzteren Krankheitsbild ebenso wie bei dcr reinen Cystenlunge auf 
den Begriff der MiBbildung hinauskommen. 

Agenesie der Lungen ist mit einiger Sieherheit bei Fall 1 anzunehmen. Der 
enorme Ausfall yon Lungengewebe wird durch totale Dextrokardie ersichtlich. 
F~lle yon Lungenatelektase mit starker Herzverlagerung im Kindes- und Puber- 
t~tsalter sind an sich relativ selten. Wie~e hat zuerst dieses Krankheitsbild an 



~ber kongenitale Bronchiektasie und Cystenlunge. 715 

einer grSi3eren Anzahl yon F~llen ausfiihrlich beschrieben. Meist ist nach Ansicht 
dieses Autors Tbc. oder ein anderer intrapulmonaler Infekt die Ursache. Lungen- 
atelektase infolge Mil3bildung cler Lunge ist unseres Wissens bisher nur einmal 
in der klinischen Literatur besehrieben von Chilaiditi. Es handelt sich um einen 
Fall, bei dem der kongenitale Ursprung des Leidens aus der Vergesellschaftung 
mit anderen Mifibildungen geschlossen werden konnte (Atresia ani, Hypospadie 
und Knoehenmi~bildungen). Eine Jodipindarstellung der Bronchien ist leider in 
diesem Falle nicht ausgeffihrt. Diese Methode hat sieh naeh den Resultaten yon 
Wiese bei geeigneter Indikationsstellung doch als unsch~dlich und unentbehrlieh 
fiir die Diagnose bislang unklarer Lungenkrankheiten im Kindesalter erwiesen. 

Bei Fall 2--5 liegt dagegen eine prim~re cystische Entartung des respira- 
torischen Gewebes vor. Fall 3 l~13t das auf dem Thoraxschnitt sehr klar er- 
kcnnen. Bemerkenswert ist bier die absolut normale Form und Lage der 
Trachea, wie sie bei erworbenen Bronchiektasien nie gefunden wiirde. 

Die Lokalisation der EntwicklungsstSrung ist wechselnd; eine Gesetz- 
mi~13igkeit im Sinne der Bevorzugung der linken Lunge durch kongenitale Bronchi- 
ektasien (Sauerbruch) besteht nieht. Vielmehr bemerkt Duken fiberwiegende 
Erkrankung der linken Lunge bei erworbener Bronchiektasie, da der linke Haupt- 
bronchus dureh seine Verlau/seigentiimlichkeit dem Zuge narbigen Lungen- 
gewebes eher ausgesetzt ist als der reehte. 

Fall 5 nimmt eine Sonderstellung ein. Hier ist neben mittelgrol3en cystischen 
Formationen im mittleren und unteren Lungenfeld noch eine geschlossene 
Riesencyste im Oberlappen vorhanden. Die kongenitale Solit~ireyste ist in der 
Literatur nieht ganz so selten beschrieben wie die vorgenannten Krankheitsbilder 
(Literatur siehe bei Kramp/ und Meller). Eine Oberlappeneyste yon diesen 
AusmaBen dfirfte allerdings ein Unikum darsteUen. Die Dffferentialdiagnose 
gegen erworbene bronehiektatische Riesenkavernen ist nur in Ausnahmef~llen 
mOglich. Hier konnte kongenitale Entstehung durch Anamnese und Feststellung 
eines freien Pleuraspalts wahrscheinlieh gemacht werden. Aueh das Fehlen einer 
Verbindung mit dem Bronehialsystem slarieht ' iiir eine Mil3bildung. Die kongeni- 
talen Solit~rcysten werden pathologisch-anatomiseh auf dieselbe Weise erkl~rt 
wie die anderen eystischen Degenerationen des Lungengewebes. 

Von diesen autochthonen Lungemni2bildungen im engeren Sinne sind die 
bekannten Dermoidcysten und Teratome der Lunge streng zu unterscheiden. 
Diese letzteren sind dadurch leicht zu erkennen, da/3 sie stets mit dem Medi- 
astinum zusammenh~ngen (Lenk). 

Da nun die kongenitale Bronchiektasie nach Ansieht der modernen Patho- 
logen als Mil3bildung zu erkliiren ist, ist aueh ihr Vorkommen entsprechend 
der relativen Seltenheit yon tiefgreifenden Entwicklungsst(irungen des KSrpers 
fiberhaupt nur sporadisch (Brauer). Die hier.vorliegende Zusammenstellung yon 
5 F~llen aus einem Jahr ist nur mSglieh auf Grund des aul3erordentlich grol3en 
Krankenmaterials des Allgemeinen Krankenhauses Hamburg-Eppendorf, sowle 
dureh die Bemfihungen der Reichsversicherung ftir Angestellte, unklare und 
seltene F~lle der Universit~tsklinik Hamburg zur Begutachtung und Behand- 
lung zu fiberweisen. Keinesfalls ist es mSglieh, die Mehrzahl aller aus der Kind- 
heit stammenden Bronchiektasen als kongenita] anzusehen (Nissen, Gossmann). 
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Die moderne  Verfeinerung der pgdia t r i schen Diagnost ik  vermag in  dauernd  
wachsender  Zahl  die post infekt i6sen Fr f ihs tad ien  der im Kindesa l t e r  erworbenen 
Bronehiektas ien  naeh Brauer zu erfassen (Wiese) u n d  dami t  ihren kongeni ta len  
U r s p r u n g  auszuschlieBen. 

Zusammen/assung.  

Zwei Typen  yon Lungenmil~bi ldung werden gesehildert:  
1. Angeborene Agenesie der L u n g e n  mi t  Bronchiektasien.  
2. Cystisehe U m w a n d l u n g  yon  Lungente i len .  
Die typisehen kl inischen Zeichen der kongeni ta len  ]3ronehiektasie werden 

er f r te r t .  
1. Anamnes t i scher  Hinweis  auf  die ers ten Lebenss tad ien  (selten zu erlangen, 

siehe Fa l l  1). 

2. Fehlen  bzw. Geringgradigkei t  entzfindlieher Vergnderungen,  e rkennbar :  
a) durch die klinische Symptomlos igke i t ;  
b) dureh den s ta t ions  Charakter  des Befundes;  
c) durch das Feh len  narb iger  E inz iehungen  der Brus twand .  
3. Das typisehe 1RSntgenbild der kongeni ta len  Bronchiektas ie :  
a) bei Agenesie der Lungen :  an  den  Haup tb ronehus  anschliel3endes System 

saekf6rmig di la t ier ter  Bronch ien ;  

b) Sys tem gr6Berer Cysten,  die e inen ganzen Lappen  durchsetzen;  
e) solit~re Lungeneys ten .  
Der  E n t s t e h u n g s m e e h a n i s m u s  der kongeni ta len  Bronehiektasie  wird erwghnt.  
Auf die groBe Sel tenhei t  des Krankhei t sb i ldes  wird hingewiesen. 
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