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Lungenfibrose im Kindesalter vom 
Gesichtspunkt des Klinikers

Von

I. Simkó

A b te ilu n g  V . des S taa tlich en  K in d e rsa n a to riu m s  
В  udapest- Szabadsághegy

(E ingegangen  am  31. A u g u st, 1965)

Die Lungenfibrose ist eine anatom i
sche Definition, un ter welcher im 
allgemeinen die Ansammlung von 
Bindegewebselementen in den Lun
gengefäßen und perivaskulär, in den 
Bronchien und peribronchial sowie 
im Interstitium  verstanden wird. Eine 
Lungenfibrose von kleiner Ausdeh
nung hat keine ernsten pathologischen 
Konsequenzen. Eine andere Form  der 
Lungenfibrose setzt die Funktions
bereitschaft der Lunge herab, ver
schlechtert den kleinen K reislauf und 
verursacht dauernde pathom orpholo- 
gische Veränderungen (z. B. Bron- 
chiektasien) ; sie ha t auch oft eine 
Tendenz zur Progression und  füh rt 
zu ernsten Beschwerden, kardiorespi- 
ratorischer Insuffizienz, oder sogar 
zum Tod. Ihre klinische Bedeutung 
darf daher nicht unterschätzt werden. 
Auf G rund der Beobachtung einer 
großen Zahl von Fällen kann aber 
geschlossen werden, daß das A uftreten 
und die Gestaltung der konsekutiven 
Veränderungen, die Entwicklung und 
Steigerung der funktionellen Störun
gen von zwei Kom ponenten: der 
Ausdehnung der Lungenfibrose und 
dem ätiologischen Fak tor abhängt. 
Diese determinieren die etwaigen

Komplikationen, gestalten die P ro
gnose und bestimmen das Endergebnis, 
bzw. dessen Zeitpunkt. Wenn der 
Kliniker die vielen Formen der Lun
genfibrose zur besseren Übersicht und 
vom differenzialdiagnostischen S tand
punkt system atisieren will, ist es 
richtig diese zwei Kom ponenten be
sonders zu beachten.

Bei der Zusammenstellung der 
Tabelle I  haben wir die röntgeno
logisch feststellbare Ausdehnung der 
Lungenfibrose und den ätiologischen 
Faktor als ihre Basis betrachtet, weil 
diese klinisch meistens geklärt werden 
können. Nach dieser Gruppierung 
kann sich der Prozeß auf beide 
Lungen ausdehnen (ausgedehnte oder 
diffuse Lungenfibrose), oder auf ein 
zirkum skriptes Gebiet (z.B. Lappen, 
Segment oder sogar ein noch kleine
res Gebiet) lokalisiert sein (umschrie
bene oder zirkumskripteLungenfibrose )

Auf G rund des Vergleiches des 
klinischen und histologischen Bildes 
kann festgestellt werden, daß die 
Lungenfibrosen verschiedener Ätiolo
gie m it ähnlicher Gewebslokalisation 
beginnen. So ha t die als Folge einer 
dauernden Stauung im kleinen K reis
lauf auftretende Fibrose imm er im
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36 I . Sirnkó : Lungenfibrose im Kindesalter

Tabelle

D iffe ren tia ld ia
L ungen

Symptome
Ausgedehnt Umschrieben

vaskuläre bronchiale
in ter

stitielle vaskuläre bronchiale
inter

stitielle

Kopfschmerzen, Schwindel + — — — — —

Husten — + + + (+) + +
Auswurf — + (+ ) — + (+ )
Trommelschlegelfinger + (+) + — (+ ) (+ )
Erhöhter Blutdruck + + — + — — —
Erhöhte Pulmonaltension + + — + — — -
Zyanose + + — + (+) — (+ )
Dyspnoe + + — + — — (+)
Alveolo-kapillarer Block (+ ) — + + — — (+ )
Kardiale Insuffizienz + + — + (+) — (+ )
Erniedrigte VC, TC und RV (+ ) (+) + + — — +
Erhöhte Tiffeneau-Probe — (+) + + — — (+ )
Erniedrigte Elastance — (+) + + — — (+ )
Erhöhte Compliance — (+) + + — — (+ )
Emphysem — — + — — (+ )
Cor pulmonale + + - — — (+)

Zeichen: — fehlt, ( f- ) nicht charakteristisch, aber manchmal vorhanden, • eharakteri

Gefäßsystem, die nach Frem dkörper
aspiration auftretende Fibrose in der 
Bronchialwand, die au f eine Pneu
m onie folgende im In te rstitium  ihren 
Ausgangspunkt. D em entsprechend 
unterscheiden wir innerhalb der zwei 
großen Gruppen der Lungenfibrosen 
solche von vaskulärer, bronchialer und 
interstitialer Herkunft. Es gelingt nicht 
im m er, den ursprünglichen Grund zu 
erm itteln , da bei ih rer Progression 
die oben erwähnten K rankheitsform en 
ineinander übergehen. Allerdings kann 
a u f G rund der Anam nese und der 
üblichen Untersuchungen meistens 
a u f den Ursprung der Lungenfibrose 
geschlossen werden, bei unzureichen

der Anamnese und fortgeschrittener 
K rankheit kann der Ursprung der 
Fibrose jedoch nicht geklärt werden, 
und man muß sich auf das Registrieren 
des bestehenden Zustandes und die 
Abschätzung der konsekutiven Ver
änderungen beschränken.

Ausgedehnte (d iffu se ) Lungen
fibrose

Bei dem vaskulären T yp  sammelt 
sich das Bindegewebe in der W and 
der Gefäße und um sie herum an 
(Abb. 1). Die Gefäßwand verdickt 
sich, ihre E lastiz itä t geht verloren,
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I. Sim kó: Lungenfibrose im K indeaalter 37

gnostisehe  Tafel 
fibröse

I .

Röntgen
Ausgedehnt U m schrieben

vaskuläre bronchiale inter
stitielle vaskuläre bronchiale inter

stitielle

Fibrotische Zeichnung beider
seits

+ + + + + + — — —

Fibrotische Zeichnung 
umschrieben

— — — + + + + + +

M ittelschatten verbreitert + + (+ ) (+ ) ( + ) — (+ )
Hilus erw eitert + + + — + (+ )
Tomographie: große 

H ilarlym phknoten
— + + (+ ) — + (+ )

Tomographie: erweiterter 
Conus pulmonalis

+ + — ( + ) — — (+ )

R etikuläre Zeichnung ■ — — + + — — + +
Homogene Verschattung — — <+) — — (+ )
Peribronchiale V erschattung — + — — + + —
B ronehusdeform ität (Ektasie) — + (+> — +  + (+ )
Enge Gefäße (Angiographie) + + — — + + — —
Gefäße erw eitert, Shunt (+ ) (+ )

stisch, im allgemeinen vorhanden, sehr charakteristisch.

ihr Lumen wird eingeengt. Diese 
Veränderungen erhöhen den Druck in 
der A rtéria pulmonalis. Später wird 
das rechte Herz hypertrophisch und 
dilatiert, der II. Pulm onalton akzen
tuiert. Bei hochgradiger D ilatation 
kann eine relative Insuffizienz der 
Trikuspidalklappe entstehen. Charak
teristisch ist das EKG: die P-Welle 
ist in der I. Ableitung flach, in der
II. und III. Ableitung vergrößert; St 
und Q3 ist tief; R t klein, R 3 hoch, T3 
invers und nach einigen Autoren ist 
ein rechter Schenkelblock häufig zu 
beobachten. Am Röntgenbild ist der 
M ittelschatten nach rechts erweitert, 
der Bogen der Artéria pulmonalis

vorgewölbt; da sich der Schatten  der 
Gefäße m it dicker W and im Hilus 
summ iert und zusammenfließt, ist der 
Hilus breiter. Die perihilare Zeichnung 
ist stark  verästelt. Das Tomogramm 
zeigt eine Erweiterung des Conus 
arteriosus und beweist dadurch, daß 
die Erweiterung des Hilus n icht durch 
Lym phknoten, sondern durch die 
Artéria pulmonalis und ihre Äste 
verursacht wird.

Aus der vaskulären entw ickelt sich 
verhältnismäßig schnell eine in tersti
tielle Fibrose, wobei kardiorespirato- 
rische Störungen in verstärktem  Maße 
erscheinen, da  die Belastung der 
Zirkulationsorgane aus zwei R ich tun 

Acta Paediatrica Academiae Scientiarum Uungaricae 7, 1966



38 I .  S im kó : Lungenfibrose im  Kindesalter

gen erfolgt und diese mehrfache 
W irkung sich summiert. Infolge der 
vaskulären Fibrose verlieren die Ge
fäße ihre Elastizität, ih r Lum en engt 
sich ein, die Pulm om altension wird 
erhöht, der Blutstrom in der Richtung

heiten m it vaskulärer Fibrose betrach
ten, obwohl diese Erscheinungen 
nur in  einem geringen Maße auf die 
vaskuläre Fibrose zurückgeführt wer
den können und eher darauf hin weisen, 
daß sich zu der vaskulären auch

A b b . 1. O . R . 7 J .  V asku läre  L u ngen fib ro se

der Kapillaren verlangsam t. Mit der 
interstitiellen Fibrose verm indert sich 
dann  die Dehnung der Lunge, es 
tre te n  Ventilationsstörungen auf, die 
Alveolarmembran wird b reit, und es 
entw ickelt sich eine Diffusions- und 
Perfusionsstörung. D as gemeinsame 
A uftre ten  der vaskulären und  inter
stitiellen  Fibrose ist so häufig, daß 
m ehrere Autoren die Zyanose, Trom
melschlegelfinger, Ödem, vergrößerte 
Leber, Emphysem usw. als Symptome 
der in  Tabelle I angeführten  K rank

eine interstitielle Fibrose hinzugesellt 
hat.

Die zweite große Gruppe der Lun
genfibrose von diffusem Charakter ist 
die Fibrosis bronchialis, bei der die 
Ansam mlung des Bindegewebes in der 
W and der Bronchien (intramural) und 
um die Bronchien herum (peribron
chial) beginnt. Diese Form  der Fibrose 
ist im m er die Folge einer wieder
holten akuten, oder dauernden chroni
schen Entzündung der Bronchial
schleim haut. In  vielen Fällen breitet
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I .  Simkó : Lungenfibrose im Kindesalter 39

sich die Entzündung der Schleimhaut 
in die Tiefe aus (darauf weist die 
zelluläre Infiltration hin). Infolge der 
toxischen Wirkung werden die elasti
schen Elemente geschädigt (sie färben 
sich schlecht, sind fragm entiert), ihre 
Zahl nim m t ab, später verschwinden 
sie vollständig. Parallel m it der 
Schädigung und Abnahme der elasti
schen Elemente nehmen die Binde
ge webselemente zu. Später werden 
die elastischen Elemente nicht nur von 
der Toxinwirkung, sondern auch durch 
die von den Bindegewebselementen 
verursachten Zirkulationsstörungen 
geschädigt und zerstört. (Die Binde- 
gewebselemente üben infolge ihrer 
Masse und Schrumpfung einen Druck 
auf die Kapillaren aus und verschlech
tern  auf diese Weise die B lut Ver
sorgung.) Auf die Schädigung und 
Zerstörung der elastischen Elemente 
folgt eine weitere Vermehrung der 
Bindegewebselemente. Dieser Patho- 
mechanismus liefert die E rklärung 
für die häufige Neigung der Fibrose 
bronchialis zur Progression.

Die in die Tiefe greifende E n tzün 
dung der Bronchialschleimhaut breitet 
sich in das Interstitium  aus. Die 
Konsequenzen sind ähnlich wie oben, 
die Schädigung der elastischen E le
m ente und die Zunahme der B inde
gewebselemente trifft auch da ein. 
Deshalb schließt sich der bronchialen 
Deform ation bald die interstitielle 
Fibrose an.

Die Degeneration und das Ver
schwinden der elastischen Elemente 
-  also die Bronchodebilität — spielt 

in der Entstehung der bronchialen 
Deformation und Bronchiektasie eine

entscheidende Rolle [20]. Trotz den 
ähnlichen Verhältnissen können die 
konsekutiven Veränderungen, also die 
Deformation und Bronchiektasie, nie
mals einen solchen G rad erreichen, 
wie bei der zirkum skripten Fibrose, 
denn die kardiorespiratorischen und 
anderen Störungen führen früher zum 
Tode. — Deformation und  Ektasie der 
Bronchien erscheinen frühestens und 
in größtem Maße in der Nähe der 
Diaphragma, wahrscheinlich wegen 
des durch die D iaphragm a hervor
gerufenen negativen Druckes. Im 
fortgeschrittenen Stadium  erreicht die 
Progression natürlich solche Maße, 
daß sich die Veränderungen des 
Oberlappens von denen des U nter
lappens kaum unterscheiden lassen.

Von den klinischen Symptomen  der 
diffusen bronchialen Fibrose müssen 
an erster Stelle der H usten, der 
Auswurf und die Subfebrilität erwähnt 
werden. Diese können au f die die 
Fibrosis bronchialis begleitende chro
nische Bronchitis zurückgeführt wer
den und sind dann besonders aus
gesprochen, wenn bronchiale Deforma
tion sowie Bronchiektasie vorhanden 
sind. Die Fibrose greift relativ  schnell 
von den Bronchien au f das In te rstiti
um über und verm indert dann die 
E lastizität des Lungenparenchym s in 
einem höheren Maße als die umschrie
bene bronchiale Fibrose. Obwohl bei 
dieser die Atm ungsfunktion anfangs 
nicht gestört ist, können die K ranken 
später, wenn die Fibrose von den 
Bronchien auf das In te rstitium  über
gegriffen hat, keine körperliche Arbeit 
leisten und ermüden schnell. In  diesem 
Stadium kann die Abnahm e der
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40 I .  Sim kó : Lungenfibrose im Kindesalter

D ehnbarkeit der Lunge durch  fu n k ti
oneile Untersuchungen nachgewiesen 
werden. — Die Einengung des Quer
schn ittes  der Kapillaren der A rtéria  
pulm onalis belastet das rech te  Herz 
und  k a n n  zu kardialen Beschwerden 
führen . — Im Röntgenbild is t der 
Hilus erweitert, die perihilare Zeich
nung s ta rk  verästelt. Das Tom ogram m  
zeigt aber, daß die E rw eiterung des 
H ilus n ich t durch die A rtéria  pulm o
nalis, sondern durch den L ym ph
kno ten , deren Schwellung von  der 
chronischen Bronchitis aufrech terhal
ten  wird, verursacht wird. Bei der 
Durchleuchtung sieht man, d aß  der 
H ilus im  Gegensatz zur D ila ta tio n  der 
A rté ria  pulmonalis, n icht pulsiert. 
Die stärkere  perihilare Zeichnung wird 
von den dickwandigen Bronchien und 
peribronchialen Bindegewebeauflage
rungen  gemeinsam hervorgerufen. 
Dem entsprechend sieht m an dickw an
dige, stellenweise sich verästelnde 
S trangschatten  mit ringförm igen und 
doppelten  Konturen. — D ie Bron
chographie zeigt im Anfangsstadium  
der Fibrosis bronchialis keine Verän
derungen ; später gibt die D eform ation 
d e r Bronchien und die Bronchiektasie 
ein charakteristisches Bild. D ie U rsa
chen der diffusen bronchialen Fibrose 
sind  in  Tabelle I ersichtlich.

D ie d ritte  Gruppe ist die d e r intersti
tiellen Fibrose, bei der die Binde
ge webselemente sich im Parenchym , 
um  die und zwischen den Alveolen 
ansam m eln, und zwar prim är, wenn 
die Anhäufung der Bindegewebe die 
E igenschaft der G rundkrankheit und 
sekundär, wenn dieselbe eine konseku
tiv e  Erscheinung ist. Deswegen ver

mindert sich D ehnbarkeit und E lasti
zität der Lunge, wird der Gaswechsel 
schlechter, und  daraus ergeben sich 
die charakteristischen Beschwerden 
und klinischen Symptome: trockener 
Husten, M üdigkeit, gelfegentlich ein 
asthm atischer oder emphysemartiger 
Zustand m it faßförmigem Thorax. Auf 
dem Röntgenbild sehen wir eine 
erhöhte retikuläre Zeichnung, die in 
der Nähe des Hilus besonders dicht 
ist. Häufig, besonders in den K reuzun
gen des Netzes finden sich sternför
mige und schwalbenschwanzförmige 
H erdschatten, sowie solche von milia
rem Charakter. Die Lungenzeichnung 
ist also n icht retikulär, sondern 
retikulo-nodulär. Diese Herdschatten 
ergeben sich aus der Ansammlung von 
Bindegewebselementen und den aus 
ihrer Schrum pfung entstandenen 
Atelektasen. M anchmal können auch 
größere Gebiete (z.B. Segmente) 
atelektatisch werden. Wegen der k a r
dialen Belastung ist der M ittelschatten 
nach rechts oder nach beiden Seiten 
verbreitet. Das Zwerchfell steht im 
allgemeinen tief. Häufig sind auch die 
für die G rundkrankheit charakteristi
schen Veränderungen zu sehen. — 
Im fortgeschritteneren Stadium entste
hen Respirationsstörungen, gemisch
te Dyspnoe, Zyanose. Die funktio
nellen Untersuchungen zeigen eine 
V entilationsstörung von restriktivem  
Charakter: V italkapazität, Totalkapa
zität, A tm ungsgrenzwert sowie Resi
dualluft nehm en ab, dagegen ist die 
Tiffeneau-Probe normal, oder über 
70%. W egen der Ansammlung der 
Bindegewebselemente und Verminde
rung der elastischen Elemente, wird
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7. S im ká : Lungenfibrose im Kindesaller 41

die Lunge unelastisch. Aus diesem 
Grund erfordert die A tm ung mehr 
Arbeit als sonst; ferner erhöht sich 
der negative Druck in der Pleurahöhle, 
m it anderen W orten, der intra-oeso- 
phageale Druck und das A tm ungsvolu
men vermindern sich. Dem entspre
chend erhöht sich die Elastance, der 
elastische W iderstand der Lunge und 
die Compliance, die D ehnbarkeit der 
Lunge nimmt ab.

Der erhöhte negative Druck in der 
Pleurahöhle und die U nelastizität der 
Lunge führen oft zu einem Emphysem. 
Das ist um so verständlicher, als bei 
der interstitiellen Fibrose in erster 
Linie die perialveolären elastischen 
Elemente zugrundegehen und in die
ser Weise die Alveolen ihre Stütze 
verlieren. Aus ähnlichen Gründen 
können sich auch die term inalen 
Bronchiolen erweitern, während bei 
einer isolierten interstitiellen Fibrose 
Form und Lumen der Bronchien 
immer erhalten bleiben. Darum  finden 
wir bei der diffusen interstitiellen 
Fibrose eher ein bronchiolares und 
alveolares Emphysem, als eine Bron- 
chiektasie Die emphysem atosen Al
veolen, die ihre Stütze verloren haben 
und unter erhöhtem D ruck stehen, 
verschmelzen manchmal zu größeren 
Höhlen, Zysten und emphysematosen 
Bullen, es kann sich sogar eine poly
zystische Lunge ausbilden. Siebert 
und F isher  [19], Schtjltess und Mac- 
A dams [17] beschrieben un ter dem 
Namen Emphysema bronchiolaris oder 
Emphysema bronchiolectatica eine Form 
der diffusen interstitiellen Fibrose, 
bei welcher die Erw eiterung der te r
minalen Luftwege als Folge der E in

engung der d irekt über ihnen gelege
nen Abschnitte entstanden sind. Es 
besteht eine isolierte Erweiterung der 
Bronchiolen ohne Erweiterung der 
Alveolen. Wir haben auch einen sol
chen Fall beobachtet, bei dem die 
diffuse interstitielle Fibrose im Alter 
von 3 Jah ren  begann. In  dem 7. 
Lebensjahr wurde eine Biopsie durch
geführt, die ein bronchiolares E m phy
sem nachwies (Abb. 2).

B ehrens und F anconi [2] sowie 
K artagener [15] beschrieben unter 
dem Namen Bronchiolitis obliterans 
chronica ein Krankheitsbild, in dem 
sich als Folge der interstitiellen F i
brose die Bronchiolen einengten, wäh
rend sich die Luftwege und Alveolen 
unterhalb der Einengung erw eiterten 
Bei der Entstehung dieses emphysem 
artigen Zustandes spielte wahrschein
lich der ventilartige Verschluß der 
Bronchiolen die Hauptrolle.

Bei an diffuser interstitieller F ibro
se leidenden K indern fand m an mit 
Hilfe der Gasanalyse, daß der arterielle 
C02-Druck normal oder herabgesetzt, 
der arterielle 0 2-Druck aber bei 
normalem alveolarem 0 2-Druck stark  
verm indert war. Es bestand also eine 
alveolare Hypoxämie (alveolo-kapil
larer Block) ohne Hyperkapnie. Der 
Grund dafür ist, daß infolge der A n
sammlung von Bindegewebselemen- 
ten die Alveolarmembran verbreitert 
ist. In  solchen Fällen diffundiert das 
C02 erheblich schneller als das 0 2 [8]. 
Bei interstitieller Fibrose wurden sol
che Untersuchungen außer uns von 
Sors [21] durchgeführt.

Die diffuse interstitielle Fibrose hat 
auch auf den kleinen Kreislauf ernste
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b)

A b b . 2. B . M. 8 J .  a) H a m m a n —R ich-S yndrom  m it d iffuser in te rs t it ie l le r  F ibrose. 
(D u rc h  B iopsie b e s tä tig t) . —• b) E m physem a b ro n eh io lec ta tic a  bei dem selben  K in d

( Biopsie)
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Auswirkungen. Wegen der Ansam m 
lung und nachfolgender Schrumpfung 
der Bindegewebselemente werden die 
K apillaren eingeengt. Das erhöht re
flektorisch den Pulmonaldruck. Das 
schon erwähnte konsekutive E m phy
sem füh rt auch zur Streckung, Ver
längerung und Einengung der K apil
laren, was ebenfalls den B lutdruck 
erhöht. B olt [3] wies m it Hilfe der 
selektiven Angiographie nach, daß 
bei diesen K ranken schon die P rä 
kapillaren eingeengt sind und  der 
Abfluß des K ontrastm ittels hier s tä r
ker gehemmt ist, als in den Kapillaren. 
Die Einengung des Querschnittes der 
Pulm onalarterie, die E rhöhung des 
Druckes im Lungenkreislauf, die Ver
minderung der E lastizität der Lunge, 
das Ab nehmen der T otalkapazität 
(die Saugwirkung des Brustkorbes 
kom m t weniger zur Geltung) stellt 
das Herz vor gesteigerte Aufgaben. 
Infolgedessen hypertrophisiert, dann 
dilatiert zuerst das rechte, später auch 
das linke Herz, und es entw ickelt sich 
das bekannte K rankheitsbild des Cor 
pulmonale. Es gibt Fälle, wo auf die 
Einengung der Kapillaren die Erwei
terung der Präkapillaren, dann  die 
vollständige Abschnürung der K apil
laren und die Ausbildung einer K om 
m unikation (Shunt) zwischen den p rä 
kapillaren Ästen der Artéria und Vena 
pulmonalis folgt. Diese Erscheinung 
führt infolge der unausreichenden 
Perfusion natürlich zu D istributions
störungen, die m it oxym etrischen 
Untersuchungen nachgewiesen werden 
können. Wahrscheinlich handelte es 
sich um ein ähnliches K rankheitsbild 
bei dem von F anconi und U ehlin-

ger [9] beschriebenen tödlichen Fall 
von Angioretikulosis.

Golden und B ronk [10] berichte
ten über einen Fall von diffuser in te r
stitieller Fibrose, bei der neben poly
zystischen Erweiterungen der term i
nalen Luftwege, Hypertrophie und 
Erweiterungen der Kapillaren nach
gewiesen werden konnten. — Es gibt 
Fälle, wo nach dem Muster der B lu t
gefäße, die Lymphgefäße erweitert 
sind. H ansem ann  [11] berichtete un 
ter dem Nam en Lymphangitis reticula
ris über einen solchen Fall. — U nter 
dem Namen Cirrhosis muscularis be
richten Stössel [22], nach ihm R u 
benstein [18], dann unter dem N a
men Myomatosis cystica pulmonum., 
Csorna y  [6], später I nglis [14], H ep- 
pleston [13] über eine Form  der 
diffusen interstitiellen Fibrose, in der 
neben der Form ation von Polyzysten 
auch eine starke Vermehrung der g la t
ten Muskelelemente bestand. Auch 
К  álló [16] beobachtete ähnliche Fälle 
(Abb. 3). Die Erweiterung der Blut- 
und Lymphgefäße, ferner die Ver
mehrung der g latten  Muskelelemente 
werden höchstwahrscheinlich von den 
durch die interstitielle Fibrose in der 
Atmung, Blut- und  Lymphzirkulation 
verursachten Veränderungen herbei
geführt [13, 18]. H ayek [12] nim m t 
an, daß die Muskelelemente auf dem 
Wege einer heterotopen Entwicklung 
aus om nipotenten Zellen des Lungen- 
Interstitium s entstehen. Demgegen
über wurde über Fälle berichtet, in 
denen sich die Muskelelemente nicht 
nur in der fibrozystischen Lunge, 
sondern auch in  den Lym phknoten 
des Hilus verm ehrten. K álló [16]
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Ab b . :i. C irrhosis m u so u la ris  in (1er L unge (K allós B eo b ach tu n g )

А в в . 4 . M . К . 13 J .  N ach M ilia rtu b e rk u lo se  au sgeb ilde te  diffuse in te rs t it ie l le  F ibrose
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beobachtete einen einzig dastehenden 
Fall, wo neben der diffusen in tersti
tiellen Fibrose Polyzysten, Erweite
rungen der Blutgefäße und in den 
hilaren Lymphknoten kavernöse E r
weiterungen der Blutgefäße nachge
wiesen werden konnten W ir nehmen 
an, daß in der Entstehung der oben 
behandelten, äußerst seltenen K ran k 
heitsformen die entscheidende Rolle 
zwar den durch die interstitielle F i
brose herbeigeführten neuen Gewebs- 
strukturen , sowie den veränderten 
Atmungs- und Zirkulationsverhält
nissen zukommt, aber auch die patho
logischen Gewebsformationen unbe
d ingt von Bedeutung sind.

Die diffuse interstitielle Fibrose 
neigt im allgemeinen zur Progression. 
Diese Progression kommt einerseits 
dadurch zustande, daß die Binde- 
gewebselementen schrumpfen und d a 
m it eine Einengung der Kapillaren 
herbeiführen. Die dadurch entstehen
den Störungen in der Blutversorgung 
verursachen eine weitere Zerstörung 
der elastischen Elemente und als 
Folge eine neuerliche Ansammlung 
von Bindegewebselementen. A nderer
seits fördern die Komplikationen der 
Fibrose: die erhöhte Pulmonaltension, 
die Stauung im kleinen Kreislauf, die 
die Bronchiektasie begleitende Sekret
stauung, der Husten usw., wie ein 
Circulus vitiosus die neuerliche Bil
dung von Bindegewebselementen. Aus 
diesem Grunde muß man besonders 
bei sehr ausgedehnter Fibrose mit 
einer Progression rechnen. Bei in te r
stitieller Fibrose von geringer Aus
dehnung, besonders wenn die G rund
krankheit vollständig ausheilt (z. B.

miliare Lungentbc), bleibt die Progres
sion aus. Dagegen progrediert die 
Fibrose bei Erkrankungen, die nicht 
heilen oder wiederholt rezidivieren 
(z. B. Haemosiderosis pulmonalis).

Bei den gegenwärtigen therapeu
tischen Möglichkeiten dürfen wir mit 
einer Regression der diffusen in ter
stitiellen Fibrose nicht rechnen, da 
sich anstelle der Bindegewebe nie ein 
höher differenziertes Gewebe bildet. 
Wenn sich im K indesalter der durch 
die Fibrose verursachte Funktions
ausfall trotzdem  etwas normalisiert, 
der Zustand des Patienten sich schein
bar bessert und das Röntgenbild auf
hellt, so liegt die E rklärung darin, 
daß der sich in Entwicklung befind
liche Organismus neues, funktions
fähiges Lungengewebe bildet, und 
wenn die Fibrose nicht progrediert, 
umwächst das neugebildete, vom Ge
sichtspunkt der Funktion überdim en
sionierte Lungengewebe das Gebiet der 
Fibrose und ersetzt den Funktions
ausfall.

Die oben behandelten, anatomisch, 
pathologisch und klinisch gut um 
grenzten 3 Typen der Lungenfibrose, 
die vaskuläre, bronchiale und in ter
stitielle Fibrose finden wir nur selten 
isoliert: eigentlich nur am Anfang 
der Erkrankung, da die Fibrose mei
stens progrediert, und im Verlauf der 
Progression greift das Bindegewebe 
von der W and der Bronchien und 
Gefäße auf das In terstitium , sowie 
umgekehrt vom In terstitium  auf die 
Wand der Bronchien und Gefäße 
über. Zu diesem Z eitpunkt erscheinen 
die pathologischen M anifestationen 
nicht mehr in ihrer ursprünglichen
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Form , sondern kom binieren sich m it 
den Charakteristika des anderen Typs. 
D ie respiratorische Insuffizienz ist 
z.B. fü r den vaskulären T yp der F i
brose nicht charakteristisch. Sie en t
w ickelt sich aber, wenn die Fibrose 
von  den Gefäßen auf das In terstitium  
übergreift. Die bronchiale F ibrose ver
u rsach t keine kardiale Insuffizienz; 
aber da  in der, als Folge der bron
chialen Fibrose entstehenden Bron- 
chiektasie der Prozeß rasch  in die 
Tiefe greift und sich zu der bronchia
len eine interstitielle Fibrose gesellt, 
is t es verständlich, daß auch die bron
chiale Fibrose oft durch eine kardiale 
Insuffizienz kompliziert w ird. (Das 
d ü rfte  der Grund dafür sein, daß viele 
A utoren  die Zyanose, Tromm elschle
gelfinger und kardiale Insuffizienz als 
Sym ptom e der Bronchiektasie be
trach ten , obwohl sie Folgen der in ter
stitie llen  Fibrose sind.) In  der reinen 
interstitiellen  Fibrose entw ickelt sich 
der alveolo-kapillare Block und  die 
Diffusionsstörung (Zyanose) früher, 
als die kardiale Insuffizienz. Dies 
konn te  besonders beim H am m an— 
Rich-Syndrom beobachtet werden. 
D ie kardiale Insuffizienz entw ickelt 
sich erst, wenn die Äste der Artéria 
pulm onalis bereits eingeengt und die 
Gefäßwand wegen der Ansam mlung 
von  Bindegewebselementen s ta rr  ge
w orden ist: d. h. die interstitielle 
F ibrose in die vaskuläre Form  über
gegangen und aus diesem G rund die 
pulm onale Tension erhöht ist. Darum  
ist der Standpunkt von D a dd i [7], 
w onach das Cor pulmonale eine paren
chym atöse und vaskuläre F orm  hat, 
n ich t richtig. Das Cor pulmonale

wird imm er durch eine vaskuläre 
E rkrankung verursacht, die auch 
sekundär als Folge der interstitiellen 
Fibrose entstehen kann.

W ährend wir anerkennen, daß die 
erw ähnten 3 Typen der diffusen F i
brose ineinander übergehen und der 
Kliniker selten ihre isolierte Form 
sieht, müssen wir betonen, daß die 
pathologische und  klinische Erken
nung der einzelnen Krankheitsformen 
dem Kliniker die Möglichkeit bietet, 
auch in Fällen von ineinander über
gehenden, fortgeschrittenen K rank
heitsbildern richtige Schlüsse bezüg
lich der Ätiologie, Prognose oder der 
kausalen Therapie zu ziehen (Tabelle
II).

U mschriebene (zirkumskripte) 
Lungenfibrose

Die zirkum skripte Lungenfibrose 
en tsteh t immer sekundär. Der Loka
lisation der G rundkrankheit und dem 
Ausgangspunkt der Fibrose entspre
chend werden vaskuläre, bronchiale 
und interstitielle Fibrosen unterschie
den. Diese Krankheitsform en gehen 
im Verlaufe der Progression ebenso 
ineinander über wie diejenigen von 
diffusem Charakter. Aus diesem G run
de findet m an reine Krankheitsformen 
nur im Anfangsstadium. Ihre Diffe
renzierung ist hauptsächlich aus di
daktischen und differenzialdiagnosti
schen Gründen notwendig. — Zur E r
kennung der zirkum skripten Lungen
fibrose eignet sich außer der histolo
gischen U ntersuchung unzweifelhaft 
die Röntgenuntersuchung am besten. 
Aber allein aus ihr kann  auf den ätio-
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T a b e l l e  II .
K rankheitsform en der Lungenfibrose

Ausgedehnte (diffuse) Zirkum skripte

Vaskuläre Bronchiale Interstitielle Vaskuläre Bronchiale Interstitielle

Primäre : Mit Atelektase:
Kongenitale famili- Infektion H am m an—Rich-Syndrom Embolie Tumoren der Bronchien Kruppöse Pneumonie

äre Lungensklerose Allergische Faktoren Chronische Stoffwechsel- In fark t Knorpelmangel Friedländer-Pneu-
Ayerza- Syndrom Chemikalien erkrankungen Bronchostenose monie

H erzkrankheiten Luftfeuchtigkeit Chemikalien (Hydantoin) Entzündung der Bron- Atypische Pneumonie

Pectus excavatum Korpuskulare Behcet-Syndrom chialwand Masempneumonie

Elem ente Sklerodermie Kompression der Bron- Pertussis

Konstitutionelle Sclerosis tuberosa chien Syphilis
Anlagen

Sekundäre :
Epituberkulose Lungenabszeß

A sthm a bronchiale, Frem dkörperaspiration LungentuberkuloseBronchitis spastica Miliare Lungentuberku-

Mucoviscidosis lose latur Röntgeneinstrahlung
Miliare Bronchopneu

monie Lungenfibrose der N eu
geborenen

Pleurale Callus

Besnier-Boeck-Schau-
mannsche K rankheit Ohne Atelektase:

Pulmonale Hämosiderosis Verschlucken
Toxoplasmose Bronchographie m it
Retikuloendotheliose K ontrastölen

Kollagenosen Lipoidpneumonie

Pneumonitis rheuma- Lungenfibrose der

tica

Lupus erythem atodes 

Dermatomyositis

Neugeborenen

. Sim
kó: Lungenfibrose im

 K
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logischen Faktor nicht einmal im 
Anfangsstadium geschlossen werden. 
Zu diesem Zweck m uß der Kliniker 
verschiedene Verfahren in Anspruch 
nehmen.

Die zirkumskripte Lungenfibrose 
von vaskulärem T y p  ist im Kindes
alter selten. Am ehesten t r i t t  sie in 
Zusammenhang m it Embolien (bzw. 
Infarkten) bei Herzkrankheiten, 
Thrombosen der A rtéria femoralis 
und Fettem bolien nach Röhrenkno
chenfrakturen auf. W enn aus der 
Embolie ein In fark t entsteht, führt 
die Organisation von diesen zu einer 
Ansammlung von Bindegewebsele- 
menten. Wenn der In fark t (z. B. als 
Folge einer Bakterienembolie) zer
fällt oder vereitert, fü h rt die Heilung 
ebenfalls zu einer Fibrotisation. Da 
nicht jede Embolie zu einem Infarkt 
führt, h a t sie auch nicht in jedem 
Fall eine Lungenfibrose zur Folge.

Die zirkumskripte bronchiale L un 
genfibrose gehört nicht zu den Sel
tenheiten. Die G rundkrankheit ist 
charakteristischerweise auf die Bron
chien lokalisiert. Auch die Fibrose 
nim m t ihren Ausgang von hier und 
ist häufig von Atelektase begleitet; 
oft spielt aber die Atelektase eine e n t
scheidende Rolle in  der Genese der 
Fibrose. In  dem atelektatischen Ge
biet gibt es nähmlich keine Selbst
reinigung der Bronchien: es kommt 
zu Sekretstauung und Bakterienreten
tion, die fast immer zu einer sich in 
die Tiefe ausbreitende Entzündung, 
zur chronischen Pneum onie führen. 
Diese Pneumonie geht allmählich in 
eine Fibrose über. B jörk und Sálén 
[4] sind der Meinung, daß aus der

A telektase schon deswegen häufig 
eine Lungenfibrose entsteht, weil in 
ihr der Blutkreislauf stark  verlang
sam t ist. Sie kann nach 1 — 2 Monaten 
ein solches Maß erreichen, daß m an 
von eine Stase sprechen kann. Die 
au f diese Weise entstehenden Störun
gen in der Blutversorgung führen zur 
Transsudation und einer Ansammlung 
von Bindegewebselementen. In  sol
chen Fällen können wir die Fibrose 
als einen Folgezustand der Atelektase 
betrachten, und mit der K lärung der 
Ursache der Atelektase fällt auch auf 
die Ursache der Fibrose ein Licht. 
D urch eine sorgfältige Anamnese und 
eine rechtzeitig durchgeführte Bron
choskopie kann in der Mehrzahl der 
Fälle die Genese der Atelektase bzw. 
der Fibrose geklärt werden. Wie es 
bei zahlreichen bronchoskopischen 
Untersuchungen beobachtet wurde, 
ist bei der Atelektase der Segment
oder Lappenbronchus nicht immer 
vollständig verschlossen. Daraus 
schließen Sturm [23], Catel [5] und 
andere, daß — wenigstens in ähn
lichen Fällen — die Atelektase nicht 
auf dem Wege einer Resorption der 
Luft, sondern reflektorisch entstanden 
ist. Solche Reflex-Atelektasen können 
als Folge von entzündlichen und tu 
morosén Prozessen der Bronchial
schleimhaut, operativen Eingriffen, 
Frem dkörperaspiration usw. en tste
hen, was vom Gesichtspunkt der E n t
wicklung der Fibrose un ter dieselbe 
Beurteilung fällt, wie die Obstruk- 
tions- und  Kompressionsatelektase. 
Die dauerhaft — nach unseren E r 
fahrungen länger als 3 Monate — 
bestehende Atelektase füh rt jedoch in
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jedem Fall zur Fibrose. Diejenigen 
K rankheiten, die bei der Entstehung 
der zirkum skripten bronchialen F i
brose eine Rolle spielen, sind inTabelle 
I  zu sehen.

Eine Lungenfibrose von zirkum 
skriptem  Charakter, aber interstitieller 
Genese, t r i t t  bei der Heilung akuter 
und chronischer parenchymatösen 
Entzündungen auf, entweder in der 
Weise, daß das viel Eiweiß enthal
tende E xsudat organisiert wird, oder 
dadurch, daß das zerstörte Lungen
parenchym durch Bindegewebe er
setzt wird (siehe Tabelle I).

Die klinische Bedeutung der zirkum 
skripten Lungenfibrose und der von 
diffusem Charakter ist verschieden. 
Die Differenz ergibt sich nicht nur 
aus dem Unterschied ihrer Ausdeh
nung, sondern auch aus qualitativen 
Verschiedenheiten. So hat z.B. gerade 
wegen ihrer großen Ausdehnung die 
diffuse Lungenfibrose schon im An
fangsstadium eine ernste W irkung auf 
Atmung und Blutkreislauf. Auch die 
zirkum skripte Lungenfibrose schä
digt die Atmung und Zirkulation, 
aber diese Schädigung ist so gering, 
daß sie von den unberührten Teilen 
der Lunge kompensiert werden kann. 
Lebenswichtige Organe sind also nicht 
gefährdet, deshalb kann die Progres
sion des fibrotischen Prozesses bedeu 
tend weiter fortschreiten. Aus diesem 
Grunde tr i tt , wenn auch in einem ab 
gegrenzten Gebiet, die Progression in 
einer so schweren und sogar ganz 
anderen Form auf, zu der es bei der 
diffusen Fibrose überhaupt nicht kom 
men kann. So konnten wir wiederholt 
beobachten, daß die Ansammlung

von Bindegeweben im V erlauf einer 
schweren Progression ein solches Maß 
erreicht, bei dem ein Gaswechsel über
haup t nicht Zustandekommen konnte. 
Eine Lungenfibrose von diffusem Cha
rak te r kann soweit überhaupt nicht 
progredieren, da sie gerade wegen 
ihrer Ausdehnung schon bedeutend 
früher durch kardiorespiratorische In 
suffizienz zum Tode führt. W enn sich 
dagegen der dem Wesen nach milde 
fibrotische Prozeß im Verlaufe der 
Progression auf mehrere L appen (also 
au f ein relativ großes Gebiet) aus
dehnt, können sich die kardiorespira- 
torischen sowie andere S törungen 
ebenso entwickeln, wie bei der dif
fusen Lungenfibrose.

D er an einer zirkum skripten L un
genfibrose leidende K ranke ist e n t
weder beschwerdefrei, und n u r eine 
zu einem anderen Zweck vorgenom 
mene Röntgenaufnahme liefert einen 
Hinweis auf die Bildung einer Fibrose 
oder es liegen zwar Beschwerden vor, 
aber sie sind nicht charakteristisch 
und stehen häufig in keinem V erhä lt
nis m it der Ausdehnung des Prozes
ses. Das hängt damit zusam m en,daß 
nu r ein geringer Teil der Beschwerden 
(z.B. Husten, Erm üdbarkeit, even
tuell Seitenstechen) auf die Fibrose 
selber zurückgeführt werden kann, 
während der größere Teil m it den 
nachstehend zu besprechenden K om 
plikationen im Zusammenhang steht.

Das zirkum skripte fibrotische Ge
biet neigt ebenso wie das B indege
webe selber zur Schrumpfung. Das 
Maß der Schrumpfung steh t in einem 
geraden Verhältnis zu der Menge des 
gespeicherten Bindegewebes. Das kann
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A b b . 5. J .  К . 5 J .  a) G esch ru m p fte r M it
te lla p p e n . b) B ro n ch o g ram m . S tenose und  
D e fo rm a tio n  d e r B ro n ch ien  des M itte l

lap p en s .

auf in zwei R ichtungen angefertigten 
Röntgenaufnahm en ziemlich gut be
u rte ilt werden, weil das Bindegewebe 
einen Schatten gibt und wo mehr

Bindegewebe vorhanden ist, ist auch 
der Schatten  intensiver. D er schrum p
fende Teil ist scharf begrenzt und der 
in den Prozeß einbezogene Lappen 
oder das Segment wird kleiner (Abb. 
5). — Aus der Schrumpfung eines 
Teiles der Lunge ergeben sich zahl
reiche Komplikationen. So kann die 
schrum pfende Lungenportion eine 
T raktion  au f die Trachea (Abb. 6), den 
Ösophagus, auf die großen Gefäße und 
das Herz ausüben. Die Knickung der 
T rachea oder der H auptbronchien 
kann zu Atmungsstörungen, die des 
Ösophagus zu Schluckstörungen, die 
der großen Gefäße und die Dislokation 
des H erzens zu Zirkulationsstörungen 
führen. W enn um den schrumpfenden 
Lappen herum aucli eine pleurale 
Adhäsion besteht, was — da die 
Fibrose häufig die Folge einer akuten 
oder chronischen Pneumonie ist — 
nicht selten vorkommt, kann au f die 
Schrum pfung der betroffenen L un
genportion auch eine Deformation des 
Brustkorbes folgen. Nach unseren Beob
achtungen kommt das, wenn pleu
rale Adhäsionen fehlen, nicht vor. 
Dagegen nimmt — im A lter un ter 
8 —10 Jah ren  — den P latz der in 
ihrer Masse verminderten Lungen
substanz ein rapid entstehendes neues 
Lungengewebe ein. — Die häufigste 
K om plikation der zirkum skripten 
Lungenfibrose ist die Deformation der 
Bronchien, die Bronchiektasie und die 
bronchiektatische Zyste, zwischen denen 
dem W esen nach, wie wir es schon an 
einer anderen Stelle ausführlich dar 
gelegt haben [20], nur dem Grad und 
der Entw icklung nach ein U n te r
schied besteht. Nach unseren U nter-
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A bb. 6я

suchungen mit K a l l ó  entstehen diese 
Kom plikationen wegen der Störung 
in der Blutversorgung, was durch die 
Schrumpfung der Fasern bzw Ein- 
engung der Kapillargefäße hervorge
rufen wird. Die unzureichende Blut
versorgung richtet die elastische Ele
mente der Bronchien zugrunde, dann 
gibt die abgeschwächte Bronchial
wand den intrabronchialen Druck, der 
extrabronchialen Zugkraft nach, und 
die Bronchien erweitern sich.

In  den Randpartien von fibrotisier- 
ten Lungen sehen wir emphysematose 
Bullen (Abb. 7). Diese sind im Kindes
alter sehr selten. Ihre Erklärung ist 
in den folgenden zu suchen: Hyper
ventilation, welche reflexartig als 
Folge der Verminderung der Atem
fläche auftritt; Verminderung der 
elastischen Elemente, des Lungen
parenchyms, was auf die unzureichen-

c

A b b . 6. M. S. G J .  a) G esch ru m p fte s  Pek- 
to ra lseg m en t wegen u m sch rieb en er F i
brose. b) B ronchogram m . T ra c h e a  s ta rk  
n ach  re c h ts  gezogen, d ie  B ro n ch ien  des 
rech ten  O berlappens fü llen  sich  n ich t 
w egen d e r  V erengung  des L ap p en b ro n ch u s , 
c) D u rc h  gezie lte B ro n ch o g rap h ie  sind 
g roße zystische  B ro n ch iek tasien  an  dersel

ben  S telle n a c h w e isb a r

4- Acta Paediatrica Academiue Scientiarum Hungaticae 7, 1966



52 I .  S im kó : Lungenfibrose im Kindesaller

de Blutversorgung zurückgeführt wer
den k an n  (wie bei Bronchiektasie in 
der Bronchialwand); E rhöhung des 
negativen  Druckes im B rustkorb , der 
d u rch  die Hyperventilation, den  Hus
ten , sowie etwaige weiteren K om plika
tionen  verursacht wird.

Im  Falle eines stark skierotisierten 
Lungenlappens kommt die Zug Wir
kung  des negativen in tra thorakalen  
D ruckes in erhöhtem Maße zu r Gel
tung , da  die Pufferw irkung des 
Parenchym s fehlt und die Zugkraft 
in ih re r Gänze auf die Bronchialwand 
übertragen  wird. Da sie wegen der 
kardiorespiratorischen S törung  und 
des H ustens erhöht ist, findet m an hei 
diesen Kranken meistens einen sehr 
s ta rk e n  negativen in tra thorakalen  
D ruck . Aus diesem Grunde entstehen 
bei d iesen Kranken in dem betroffenen 
G ebiet immer hochgradige B ronchial
erweiterungen. Der stark  skierotisierte 
Lungenteil hat überhaupt keine A tem 
fläche mehr, in den erw eiterten  Bron
chien besteht gar keine Selbstreini
gung u n d  die sich im gestau tem  Sek
re t ansiedelnden B akterien verur
sachen einen eitrigen Schleim haut
k a ta r rh  mit starker E iterbildung, 
F ieber und anderen toxischen E r
scheinungen. In  diesem Stadium  
sprechen wir von Pyosklerose, welche 
die Entwicklung des K indes ungün
stig beeinflußt, seine W iderstands
k ra f t  herabsetzt und m it L ungen
abszeß, Amyloidose, toxischem  Zu
s tan d  sowie anderen K om plikationen 
auch  das Lehen gefährdet.

A uch bei einer Bronchiektasie leich
ten  Grades können die sich im  ge
s ta u te n  Sekret verm ehrten B akterien

als Allergene wirken und einen asth
matischen Zustand hervorrufen.

Das sich in der zirkum skripten 
Lungenfibrose ansammelnde und 
schrumpfende Bindegewebe hat auf 
die Organe der Atmung und des 
Kreislaufes dieselbe Wirkung, wie die 
diffuse Lungenfibrose, nur die Folgen 
sind verschieden, weil die Atmungs
und Kreislaufsorgane m it ihren erheb 
liehen Reservekräften die in einem 
kleinen Gebiet auftretenden Störun
gen zu kompensieren vermögen. 
Selbstverständlich treten, wenn sich 
im Verlauf der Progression die F i
brose zwar zirkum skript, aber auf ein 
größeres Gebiet ausdehnt, die kardio
respiratorischen Störungen ebenso auf, 
wie bei der diffusen Fibrose.

Wegen der Einengung oder des 
vollständigen Verschlusses der K apil
laren bildet sich häufig ein Shunt der 
Präkapillaren aus. Die auf diese 
Weise entstehende Störung der D if
fusion und  Perfusion führt zur Zya
nose und  kann m it oxymetrischer 
Untersuchung leicht nachgewiesen 
werden. Diese Kom plikation kommt 
auch bei der Erkrankung eines einzi
gen Lappens vor. In  Kenntnis des 
Pathomechanismus ist es nicht über
raschend, daß nach der operativen 
Entfernung des Lappens die Zyanose 
verschwindet, da  sich nach der Opera
tion das ganze B lut durch eine unver
sehrte Lunge bewegt, wo der Gas
wechsel einwandfrei erfolgt und der 
zurückgebliebene, aber noch immer 
überdimensionierte Teil der Lunge die 
Ansprüche, die an den Gaswechsel 
gestellt werden, befriedigen kann. In 
den linken Vorhof kom mt nach der
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A b b . 7. T. I . 13 J .  Z irk u m sk rip te  L ungenfib rose  b e id e rse its  sym m etrisch  in den  o b eren  
L appen . Ä tio logie u n b e k a n n t, a) N ach  3 jäh rig e r B e o b a c h tu n g  tre te n  em p h y sem a to se  
B ullen  au f. (D ünnw and ige , lu fth a ltig e  k au m  s ic h tb a re  ru n d e  G ebilde am  T om o g ram m .) 

b) W äh ren d  d e r  O p era tio n  in s itu  sind  u n zäh lig e  B läschen  zu sehen
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O peration also nur oxvgenreiches 
B lut.

Außer Distributionsstörungen kommt 
es bei Prozessen, die sich auf einen 
oder häufiger noch auf mehrere 
Lappen erstrecken, besonders wenn

A b b . 8. B . K . 1 J .  R e tik u lo en d o th e lio se . 
N ach  R ö n tg e n b e s tra h lu n g  en tw icke lte  sich  
a n  d e r  S te lle  d e r G ranu lom e und  ru n d h e ru m  
e in e  s ta rk e  re tik u lä re  Z eichnung, h e rv o r
g e ru fen  d u rc h  in te rs titie lle  F ib ro se  m it 
p o ly z y s tisc h e r  W ab en b ild u n g . (D urch  S ek 

tion  b e s tä tig t.)

sich der Fibrose auch pleurale Adhäsio
nen und  Verwachsungen des Zwerch
fells hinzugesellen, auch zu Ven
tilationsstörungen.

Die zirkum skripte Lungenfibrose 
schädigt den Blutkreislauf weniger 
als die diffuse. In  vielen Fällen bela
s te t aber schon die Fibrose eines 
einzigen Lappens das Herz und den 
Kreislauf, da außer Einengung der 
A rtéria  pulmonalis, bronchiektatische, 
asthm atische, emphysematose K om 

plikationen, die Erhöhung der pulmo
nalen Tension, der H usten usw. eine 
beträchtliche M ehrarbeit bedeuten. 
W ir haben Fälle beobachtet, wo eine 
sich auf die halbe Lunge erstreckende 
Fibrose und der sie begleitende toxi
sche Zustand zu einer so schweren 
kardiorespiratorischen Insuffizienz 
führten, daß zur R ettung des Lebens 
des Kranken die Pneum ektomie vor
genommen werden mußte.

Die zirkumskripte Lungenfibrose 
neigt zur Ausbreitung. Vom Gesichts
p u n k t der Ausbreitung ist besonders 
jene Form der Fibrose gefährlich, die 
wie das Röntgenhild zeigt, in  der 
G estalt von besenartigen Strängen 
gegen das unversehrte Gebiet vor
dringt. (Abgekapselte, scharf begrenzte 
Fälle von Fibrose zeigen keine Ten
denz zum Wachstum.) Die E rklärung 
dieses Phänomens sehen wir darin, 
daß die in das intakte Gebiet reichen
den Faserbündel die Kapillaren kom 
prim ieren und zu Störungen der B lu t
versorgung führen. D adurch werden 
die elastischen Fasern im Parenchym  
der Umgebung zerstört, und es en t
wickeln sich weitere neue Bindege- 
webselemente. Diese Form  der Aus
breitung respektiert die Lappengren
zen, der Prozeß greift also nicht von 
einem Lappen auf den anderen über.

E ine Ausbreitung der Fibrose sehen 
wir ziemlich oft in solchen Fällen, 
bei denen sich eine Deform ation 
der Bronchien, Bronchiektasie oder 
brochiektatische Zyste ausgebildet hat. 
Die unm ittelbar auslösende Ursache 
ist die Sekretstauung und B akterien
retention, durch die eine chronische 
Bronchitis mit starker Sekretbildung
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und intensivem Husten erhalten wird. 
Der intensive Husten, besonders da 
das dicke Sekret wie ein Propf wirkt 
und das Ausströmen der Luft hindert, 
erhöht den intrabronchialen Druck 
und spannt — das Bronchiallumen 
während des Exspiriums maximal 
erweiternd die Schleimhaut an. Die 
infolge der Entzündung aufgelockerte 
und brüchige Schleimhaut gibt dem 
erhöhten intrabronchialen Druck nach 
und reißt stellenweise ein. Das 
an Bakterien reiche Bronchialsekret 
dringt durch die Risse in die Tiefe 
und verursacht Entzündung, Peri
bronchitis und interstitielle Pneu
monie, die — wenn sie vom Organis
mus auch überwunden werden zu 
einer Zerstörung der elastischen Ele
mente und einer Vermehrung der 
Bindegewebsfasern führen.

W ährend des intensiven Hustens 
kann das an Bakterien reiche Sekret 
in entferntere Bronchien gelangen 
und auch dort in der Schleimhaut 
sowie in die Tiefe dringend E ntzün
dungen verursachen, welche in der 
besprochenen Weise ebenfalls zu ei
ner Vermehrung der Bindegewebsele- 
mente führen.

Es ist ein bekanntes Phänomen, 
daß im Falle einer Bronchiektasie 
des Oberlappens, auch im U nterlap
pen sich peribronchiale und in te r
stitielle Fibrose, später Bronchiek
tasie ausbilden. In solchen Fällen 
kann angenommen werden, daß in 
stehender und sitzender Position des 
Kranken das Sekret aus dem oberen 
Lappenbronchus in den unteren ge
langt und Fibrose und konsekutive 
Bronchiektasie verursacht.

Die Gestaltung und Progression der 
zirkumskripten Lungenfibrose hängt 
auch von der G rundkrankheit ab. 
Die durch Friedländer-Bazillen ver
ursachte Pneumonie fü h rt häufiger zur 
Fibrose als die Pneum okokken-Pneu
monie. Nach K euchhusten entwickelt 
sich auffallend oft eine Fibrose, wahr
scheinlich darum, weil einerseits das 
dicke Sekret zur Bakterienretention 
führt, anderseits der konvulsive Hu
stenden  intrabronchialen Druck stark 
steigert und die Verbreitung der 
Infektion begünstigt. Auch die allge
meine Abschwächung des Organismus 
beschleunigt das E ntstehen  einer Fi
brose.

Nach Frem dkörperaspiration en t
steht oft schnell eine intensive F i
brose. Bei einem 4 Jah re  alten Patien
ten entstand nach A spiration eines 
Sonnenblumenkernes, tro tz  ein halbes 
Jah r dauernder zwar nicht ziel
bewußter Behandlung eine sich auf 
die halbe Lunge ausbreitende Pyo- 
sklerose. Als das K ind zu uns kam, 
konnte es aus dem äußerst schweren 
Zustand nur durch eine Pneumek
tomie gerettet werden. -— Auch kann 
sich ein Polyp oder tuberkulotisches 
Granulationsgewebe wie ein Fremd
körper verhalten, der wenn er nicht 
entfernt wird, ebenfalls schnell zur 
Fibrose führen kann. —- Auch aus 
postoperativen A telektasen entsteht 
häufig eine Lungenfibrose, da sich 
beim oberflächlich atm enden Kranken 
die Atelektase nur langsam löst und 
wegen der Sekretstauung die Pneu
monie häufig vorkommt.

Nach den obigen Ausführungen ist 
die Lungenfibrose fast immer ein
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progrecüerender, schwerer K rankheits
zustand .

*

F ü r  die histologischen U n tersu 
chungen sind wir H errn Prof. Dr. A. 
K alló , für die chirurgischen Ein
griffe H errn Chefarzt D r. P  K ess
l e r , fü r die Durchführung d e r Lun
genfunktionsprüfungen H errn  Chef
a r z t  Dr. I. H utás, z u  besonderem 
D ank  verpflichtet.

Zusammenfassung

Die Lungenfibrose äußert sich im 
K indesalter röntgenologisch u n d  ana
tom isch in einer ausgedehnten und 
einer umschriebenen Form . Viele pa
thologische Faktoren bereiten  den 
W eg zu  ihrer Ausbildung, aber die 
Initiallokalisation derselben is t immer 
die gleiche: das Bindegewebe sam
m elt sich in der Wand der Gefäße und 
um  sie herum an, in den Bronchien 
und  peribronchial, ferner in  dem

Interstitium  der Lunge. Dem ent
sprechend kann m an nach der In itial- 
lokalisation der Bindegewebean
sammlung innerhalb der zwei großen 
Gruppen vaskuläre, bronchiale und 
interstitielle Typen unterscheiden. Bei 
der Progression gehen die verschiede
nen Typen ineinander über, weshalb 
man isolierte Form en nur im Anfangs
stadium beobachten kann. Die ana
tomischen Veränderungen beeinflus
sen charakteristischerweise die A t
mung und den Kreislauf, entstehen 
oft Em physem , bronchiale Defor
mation, Bronchiektasie, alveoloka- 
pillarer Block, präkapillarer Shunt 
und m anchm al auch spezifische 
Veränderungen, wie bronchiolekta- 
tisches Em physem , Muskelzirrhose, 
retikuläre Lym phangitis usw. Diese 
bieten dem K liniker eine Möglichkeit, 
auch im fortgeschrittenen Stadium 
richtige Schlüsse in bezug auf Dif
ferenzialdiagnose, Ätiologie, Prognose, 
klinischen V erlauf und kausale The
rapie zu ziehen.
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