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Uber die Rolle der Hamangiosen
in der Entstehung der
Atmungsorganerkrankungen im Kindesalter

Von

Simko

Staatliches Kindersanatorium, Szabadsaghegy, Budapest
(Eingegangen am 15. Juni 1973)

Aufgrund eigener Erfahrungen werden die klinischen Symptome,

pathogenetischen

Auswirkungen,

Bedeutung sowie die diagnostischen

Schwierigkeiten und Pathogenese der sich an den verschiedenen Stellen
der Atemwege, des Lungenparenchyms und der Brusthdhle entwickelnden

H&amangiosen erléautert.
und den gleichzeitig
analysiert.

Angesichts dessen, dal man unter
Hé&mangiose (Syn. Hadmangiopathie)
im allgemeinen die Krankheiten der
BlutgefdlRe versteht, gehdren auch die
aus ihrer Vermehrung stammenden
Hé&mangiome und die sich aus ihrerEr-
weiterung ergebenden H&mangiekta-
sen in diese Gruppe. Hie angefiihrten
Krankheiten kdnnen — besonders in
der Lungensubstanz — hé&ufig neben-
einander beobachtet werden. Teils
wegen dieses letzterwdhnten Um-
stands, teils wegen der unterschiedli-
chen Lokalisation sowie der Variabili-
tdt der Umgebungsreaktionen ist das
klinische und pathologisch-anatomi-
sche Bild der Hdmangiosen &uRerst
verschieden. Durch ein und dasselbe
Hé&matom werden z. B. in der Kehle
inspiratorische Dyspnoe oder Erstik-
kung, in der Brusthdhle Neuralgie
und im hinteren Mediastinum Hor-
ne lisches Syndrom oder Diaphragma-
paralyse herbeigefiihrt.  Ahnlicher-
weise manifestiert sich auch die Um-

Die Zusammenhédnge zwischen den H&mangiosen
auftretenden

Atmungsorgankrankheiten werden

weltswirkung einmal in Blutversor-
gungsstérungen, in der Zerstérung
der elastischen Elemente sowie in der
Vermehrung der Bindegewebselemen-
te, ein anderesmal in Stauung im klei-
nen Kreislauf und Herzinsuffizienz.
Dadurch wird eine Vielfalt der Symp-
tome herbeigefihrt, obwohl es auch
Falle gibt, in denen sogar Jahrzehnte
lang vollkommene Symptomfreiheit
besteht. Wegen des abwechslungs-
reichen Kklinischen Bildes ist verstédnd-
licherweise auch die Diagnose &duBerst
problematisch. Die pathologisch-ana-
tomische Klarung des Prozesses stof3t
hdufig auf Schwierigkeiten: Die An-
giome und Angiektasien werden ndm-
lich wegen der Senkung des Blutes
andmisch, flach und farblos, so daR
der Pathologe sie leicht aus den Augen
verliert. (Die histologische Aufarbei-
tung der Operationsresekate ver-
spricht naturgemal mehr Erfolg.) Da
der diagnostischen Schwierigkeiten
zufolge ein bedeutender Teil der An-
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giosen verborgen bleibt, ist ihre zah-
lenméaRige Ermessung fast unmaoglich.
Im Einklang mit anderen Verfassern
kédnnte man hdchstens behaupten, dal}
in den Atemorganen Angiosen nur sel-
ten vorkommen. Vielleicht liegt die
Ursache des Umstands, dall die Lehr-
bicher den Angiosen der Atmungs-
organe nur kurze Kapitel widmen, ge-
rade in dem seltenen Vorkommen.
Dies veranlaBBte uns zur Erlduterung
unserer, bei der Behandlung des eige-
nen grolRen Krankenguts ermittelten
pathologischen und diagnostischen
Gesichtspunkte, unter Beriicksichti-
gung der Literaturangaben.

E aLLT)AK,STELLUNG KN UND

Besprechung

Fall Nr. 1. L. Sz. begann im Alter von
3y2Monaten zu husten, wonach das Atmen
stridorés wurde; nach 1 Monat wegen in-
spiratorischer Dyspnoe stationdre Auf-
nahme. Aufnahmebefund: Zeitweise heisere
Stimme beim Weinen, Uber den Lungen
scharfer Klopfschall, zelliges Atmen mit
bronchitisartigen Rasselgerduschen. Zwei-
seitige thorakale Réntgenaufnahme: keine
pathologische Veranderung. Bronchologi-
sche Untersuchung: sich beim Atmen nicht
einziehende Epiglottis mit gutem Tonus,
sich einwandfrei bewegende Stimmbéander,
intaktes subglottisches Gebiet. Broncho-
skopie: keine pathologischen Veranderun-
gen in der Trachea und dem Bronchial-
system. Nach dem bronchologischen Ein-
griff steigerten sich Stridor und Inspira-
tionsdyspnoe und es entwickelte sich,
wahrscheinlich der Schleimhautanschwel-
lung zufolge, eine medikamentds nicht be-
kampfbare Zyanose, weshalb sich nach
einigen Stunden die Durchfihrung einer
Tracheotomie fur ratsam erwies. Unmittel-
bar vor der Operation zeigte die Laryngo-
skopie eine Einengung der Kehle durch

J. Simk6: Hémangiosen in den Atmungsorganen

ein sich auf der hinteren Kehlenwand vor-
wolbendes Gebilde. Postoperativ hdrten
Stridor und Inspirationsdyspnoe auf, und
es kam zur Besserung der Herzfunktion
und des Kreislaufs.

Hiernach wurde durch das Stoma
Kontrastmittel auf die Schleimhaut der
Kehle getragen und eine Réntgenaufnahme
verfertigt (Abb. 1), auf der sich die Vor-
wolbung der hinteren Kehlenwand und
die Einengung des Kehlenlumens deutlich
erkennen lassen. Nach einigen Tagen wurde
das tumorartige Gebilde entfernt. Histolo-
gischer Befund: Das unter dem oberflach-
lichen mehrkernigen Zylinderepithel be-
findliche Bindegewebe ist nebst Schleim-
drusenquerschnitten, mit herdférmigen,
angeschwollenen Endothelzellen ausge-
kleidet und enthalt blutgefillte Kapillaren.
Ahnliche Kapillarknoten kommen auch in
der Exzisionslinie vor. Histologische Dia-
gnose: Haemangioma capillare laryngis.

Laut Literaturangaben kommen
unter den H&mangiosen der Kehle
H&mangiome am h&ufigsten vor, ob-
wohl auch diese Prozesse selten sind.
Bei Madchen meldet sich die Krank-
heit haufiger, als bei Jungen. Unter
den 69 von Thomas [11] aus der Lite-
ratur gesammelten Féllen waren nur
24 histologisch verifiziert. In einigen
Féllen bleibt der pathologische Prozel}
jahrelang verborgen, obwohl
[1] die Ansicht vertritt, dalR er sich in
90% der Félle bereits in den ersten 6
Lebensmonaten klinisch manifestiert:
Manchmal sind bereits die ersten
Atemziige stridorés. Hé&mangiome
wurden tberall in der Kehle beobach-
tet; ihr erstes Symptom ist das strido-
rose Atmen. Insofern sich das Haman-
giom in der N&dhe der Glottis entwik-
kelt, ist das Weinen (und spéter die
Sprache) heiser. Inspirationsdyspnoe
meldet sich nur bei fortgeschrittenen,

Arey
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Abb. 1. Fall Nr. 1. Kapillares Hamangioma auf der hinteren Kehlwand. Die Vorwél-

bung erklart die Stenosa der oberen Atemwege.

(Aufnahme der Laryngologischen-

und Rontgenabteilung des Heim Pal-Krankenhauses)

raumeinengenden Prozessen. Die aus
zwei Richtungen verfertigte Rdntgen-
aufnahme weist nur bei bedeutender
Einengung des Kehlenlumens auf eine
tumorosé Verdnderung. Mehr Infor-
mation liefern die Rontgenbilder,
wenn anlédllich der Laryngoskopie
oder durch das tracheostomische Sto-
ma auf die Kehlenschleimhaut eine
dinne Kontrastmittelschicht aufge-
tragen wird. Zur Diagnostizierung der
Kehlen-Angiose eignet sich die direkte
Laryngoskopie am besten, da sich mit
ihrer Hilfe die livide Farbe, weiche
Konsistenz und das Ausmall der Vor-
wolbung feststellen lassen. Wenn man
das Blut aus dem Gebilde drickt

bei entsprechender Anésthesie ist das
durchaus mdglich - fallt es zusam-

men und wird unsicht ,ar. Im Falle
eines Angiomverdachts ist die Probe-
exzision wegen der Gefahr einer mas-
siven Blutung kontraindiziert. Bron-
choskopie ist nicht zu empfehlen, weil
durch den Tubus die Geschwulst
andmisiert und unsichtbar gemacht
wird, wéhrend sich dem Eingriff zu-
folge die Schleimhautanschwellung
und die Lumeneinengung steigern,
welche Umstande — wie das auch bei
unserem Patienten der Fall war
eine akute Lebensgefahr bedeuten (s.
Fall 1).

Das Hadmangiom der Trachea mel-
det sich entweder in Form einer deut-
lich umschriebenen Vorwdlbung oder
als ein flach ausgebreiteter Tumor.
Klinische Symptome treten nur dann
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252 I. Sitnlc6: Hamangios&ri,
auf, wenn die Geschwulst das Tra-
cheallumen einengt. Das erste Symp-
tom ist das stridorése Atmen, zu dem
sich chronische Bronchitis und Husten
gesellen. Die Stimme ist rein; Inspira-
tionsdyspnoe kann nur in fortgeschrit-
tenen Féllen beobachtet werden. Bei
an der hinteren Trachealwand sitzen-
den Angiomen kommt es vor, dal das
Kind beim Schlucken plétzlich zyano-
tisch wird (der Tumor dringt in den
Trachealraum ein). Auf der aus zwei
Richtungen verfertigten Rdéntgenauf-
nahme ist der Luftstreifen der Tra-
chea eingeengt. Das tracheoskopische
Bild ist dem des Kehlenhd&mangioms
&hnlich; manchmal kann auch Pulsa-
tion beobachtet werden.

Die H&mangiome der Bronchien
gehen von der Schleimhaut oder der
Wand aus. Auf ein Schleimhaut-
Ha&mangiom weisen spontane Blutung
und die mit dem BronchialverschluB
zusammenh&ngenden  konsekutiven
Krankheiten. Die Symptome sind die
der chronischen Bronchitis, besonders
Husten und gesteigerte Sekretbildung,
ferner im Falle eines Ventilverschlus-
ses obstruktives Emphysem mit cha-
rakteristischem Rdntgenbild und po-
sitivem Holzknecht—Jacobson-
schem Zeichen sowie bei Totalver-
schlufl der Lokalisation entsprechen-
de Lappen- bzw. Segmentatelektasie.
Mittels Bronchoskopie und Broncho-
graphie kdnnen Lokalisation und Aus-
mal der Verengung festgestellt wer-
den. Der mit dem totalen Bronchial-
verschluB zusammenhé&ngenden Se-
kretstauung und Bakterienretention
zufolge verbreitet sich die Entziindung
in die Tiefe (chronische Bronchitis),
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wodurch unter Umstdnden [9]
Fibrose, Bronchusdeformation oder
sogar Bronchiektasie herbeigefuhrt
werden.

Das aus der Bronchialwand ausge-
hende Hdmangiom kommt seltener vor
als das unter dem Namen Bronchus-
Arteriom beschriebene Schleimhaut-
angiom [5, 6]. Im Vordergrund des
klinischen Bildes stehen stets die Folge-
erscheinungen wie Bronehialstriktur,
eventuell Spontanblutung und die
mechanische Schadigung des Lungen-
parenchym. Es gibt kein Symptom,
welches das Bestehen eines Bronchus-
Arterioms mit Sicherheit bestdtigen
wiirde. Auf der Ubersichts-Réntgen-
aufnahme ist nebst Peribronchitis-
&hnlicher Zeichnung bundelartige-
fleckige Lungenverschattung ersicht-
lich. Bronchoskopie und -graphie zei-
gen die Einengung des Bronchial-
lumens. Das meistversprechende dia-
gnostische Verfahren ist die selektive
Angiographie, obwohl sich in der Lite-
ratur keine Angaben hinsichtlich einer
solchen Untersuchung finden. Die
Diagnose kann aufgrund der histolo-
gischen Untersuchung des Resekats
gestellt werden.

Fall Nr. 2. 1. N. Beim 7jahrigen Kna-
ben spielte sich im linken unteren Lappen
vor der stationdren Aufnahme bereits 6mal
Pneumonie ab. Rontgenaufnahme: In der
Né&he der Herzspitze, teils daraufprojiziert,
eine bilndelartige-fleckige Verschattung,
stellenweise bohnen-linsengrofie, in gestei-
gertem MaRBe lufthaltige Gebiete. Linksseiti-
ge Bronchographie: Deformation und Er-
weiterung der Bronchien des linken, unteren
Lappens. Wegen dieser Verédnderungen und
der sich an dieser Stelle wiederholenden

Pneumonien, wird die Resektion des linken
unteren Lappens vorgenommen.
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Abb. 2. Fall Nr.

2. Aus dem resezierten Lungenlappen verfertigtes Préparat. Die

Angiektasien sind deutlich ersichtlich, keine Bindegewebeproliferation, minimale Erwei-
terung der terminalen Atemwege. SOfache VergréRRerung. (Das Praparat wurde im patho-
histologischen Laboratorium des Janos-Krankenhauses verfertigt)

Histologischer Befund des resezierten
Lungenabschnitts: In der Umgebung der
maéaRkigen Bronchialerweiterungen erwei-
terte GefalRlumina. Derartige GefaRerwei-
terungen lassen sich hie und da auch in
der Nadhe der noch kaum oder Uberhaupt
nicht erweiterten Bronchien vorfinden.
MaRige, entztundliche Infiltrationen um die
Bronchialerweiterungen. Vereinzelt sind
in der Wand der mé&Rig erweiterten Bron-
chien aufgesplitterte elastische Fasern er-
sichtlich. Keine Bindegewebeveimehrung.
Histologische Diagnose: In der Lunge
Angiektasien und maRige Bronchiektasien.

Fall Nr. 3. 1. Sz. Das 9 jahrige
Mé&dchen hustete ein wenig und entleerte
etwas Sputum. Auf der Réntgenaufnahme
war im linken unteren Lappen ein inhomo-
gener Schatten mit schwammiger Struktur
zu sehen. Der linke untere Lappen wurde
entfernt. Histologischer Befund: Stellen-

weise bedeutend erweiterte Bronchien und
Bronchiolen; in ihrer Wand ist das knor-
pelige Gerist erhalten; die nur vereinzelt
vorfindbaren Glattmuskelelemente zeigen
eine unregelmaRige Anordnung; die elast>
sehen Elemente fehlen fast vollkommen.
Keine Fibrose in der Wand der erweiterter
Bronchien oder in ihrer Umgebung. Augen
fallig sind die in der Wand der erweiterten
Bronchien und in ihrer Umgebung stellen
weise beobachtbaren, manchmal kavernd
sen GefalRerweiterungen. Lymphoide Zell-
infiltrate in der Umgebung einzelner erwei-
terten Bronchien. Bronchographie: Ausge-
sprochene Erweiterung und Deformation
der Bronchien der Segmente 6.- 10. (Abb.
2). Histologische Diagnose: Mit Angiose
kombinierte Bronchiektasie und Bronchiol-
ektasie ohne Fibrose.

Fall Nr. 4. 1. B., der 10jahrige Junge
wurde wegen wiederholter Lungenentzin-
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dung eingewiesen. Rdntgenaufnahme: Im
rechten mittleren Lappen bindelartige
fokale Verschattung. Die Bronchographie
zeigte an derselben Stelle Zusammenballen
und Deformation der Bronchien. Lappen-
resektion. Rontgenologischer und Opera-
tionsbefund: geschrumpfter rechter mittle-
rer Lappen. Histologischer Befund des
Resekats: Auf der Schnittflache sieht man
keine Erweiterung der gréReren Bronchien,

Abb. 3.

Simkd: Hamangiosen in den Atmungsorganen

auf den Schnitten kann aber die Erweite-
rung der kleineren Bronchien, Bronchiolen
und anderer terminalen Atemwegabschnit-
te beobachtet werden. In der Wand der er-
weiterten Atemwege finden sich wenige
Glattmuskelelemente, die elastischen Fa-
sern fehlen. Die Erweiterungen sind mit
einer dicken leukozytédrer Infiltration um-
geben. Das Grundgewebe der Lunge ist an
manchen Stellen fibrotisch. Stellenweise

Fall Nr. 3. Mit Angiose kombinierte Bronchiektasie und Bronchioloektasie

Tohne*'Fibrose. Die Bronchien der Segmente 6.—10. sind erweitert und deformiert
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c)
Abb. 4. Fall Nr. 4. Hamangiose, Bronchiektasie, Bronchiolektasie, Fibrose. Rdntgen-
aufnahmen: a) inhomogene bindelartige Verschattung im rechten unteren Langenfeld;
b) rechtsseitige Frontalaufnahme: Auf den Herzschatten ist ein fingerbreiter Schatten-
streifen projiziert; e) Bronchogramm: Die Bronchien des rechten mittleren Lappens
sind zusammengeballt, deformiert und erweitert
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sind die Atemwegserweiterungen mit vielen
erweiterten BlutgefaRen umgeben. Histolo-
gische Diagnose: Bronchiektasie, bronchio-
loektasie, peribronchitis, chronische infilt-
rative peribronchiolitis mit Fibrose und
H&mangiosen.

Die angefuhrten Félle sind anschau-
liche Beispiele der verschiedenen Ty-
pen der parenchymatdsen Lungen-
angiose. Im Lungenparenchym waren
stellenweise kaverndse Blutgeféler-
weiterungen verschiedenen Grades mit
kndulartiger BlutgefdRanh&ufung zu
beobachten. Die histologischen Bilder
zeigen die stufenweise Progression und
Entwicklung des Prozesses. Angiose
bestand in jedem Fall, die Glatt-
muskelelemente, die in Fall Nr. 2 ein
normales Bild zeigen, sind in Fall Nr.
3 und 4 nur sparlich, in unregelmaRi-
ger Anordnung oder fragmentiert vor-
zufinden, wdéhrend sie stellenweise
fehlen. In der Wand der erweiterten
Bronchien sind die elastischen Ele-
mente in Fall Nr. 2 fragmentiert und
sparlich an der Zahl, in Fall 3 und 4
fehlen sie vollkommen. Die Erweite-
rungen der terminalen Atemwege sind
in Fall 2 kleingradig und in Fall 3 und
4 bedeutend. Eine Fibrose 1468t sich in
Fall 2 und 3 nicht beobachten, in Fall
4 ist sie dagegen dermalien ausgepragt,
daBR sich auch eine Lappenver-
schrumpfung entwickelt hat. In unse-
ren dargestellten 3 Féllen manifestier-
te sich somit die stufenweise Ent-
wicklung der parenchymatdsen Lun-
genangiose in folgenden Erscheinungs-
formen: In Fall Nr. 2 ausschliellich
Angiose mit minimalen histologischen
Verénderungen; in Fall Nr. 3 Lun-
genangiose -j- Bronchiektasie; in Fall

I. Simkd: Hamangiosen in den Atmungsorganen

Nr. 4 Angiose -j- Bronchiektasie + Fi-
brose.

Aus der obenstehenden Analyse un-
serer Falle geht hervor, dal} die paren-
chymatdsen Lungenangiosen bedeu-
tende Gewebeumwandlungen zur Fol-
ge haben.

Aufgrund unserer Beobachtungen
schrieben wir bereits 1966 [9], dal’ in
der Entstehung von einem Teil der
kongenitalen Bronchiektasien auch
Gewebsanomalien und sogar Gefal3-
anomalien (Elastodystrophie bzw.
Dysmorphie -f- Angiosis) eine Rolle
spielen. Seitdem befassen wir uns mit
der histologischen und klinischen Ana-
lyse unserer Félle. Im Laufe der histo-
logischen Aufarbeitung der Opera-
tionspréparate stellte es sich heraus,
dall durch Bronchiektasie, auch wenn
es sich um einen chronischen ProzeR
handelt, die Entwicklung der Angiose
nicht geférdert wird, wéhrend sich zur
selten beobachteten Angiose verhalt-
nismalig hé&ufig Bronchiektasie ge-
sellt. In unseren dargestellten Fé&llen
Nr. 2—4 wies das histologische Bild
auf die stufenweise Entwicklung der
Bronchiektasie. Kallo [7] behauptete
ebenfalls, daB die drei Falle Zusam-
menhéngen und dal ihre Variationen
partielle Manifestationen derselben
Lungenkrankheit seien. UnterBerick-
sichtigung der histologischen Um-
wandlungen ergibt sich fiir die stufen-
weise Entwicklung und die Erschei-
nung der konsekutiven Verdnderun-
gen folgende Erkldrung: Durch die
parenchymatdsen Lungenangiosen
wird die Blutversorgung der Geweben
beeintrdchtigt; wenn sich also die An-
giosen in der Umgebung der termina-
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len Atemwege entwickeln, hat das die
Verschlechterung der BlutVersorgung
dieser Gebilde zur Folge. Damit wer-
den die empfindlichen elastischen Ele-
mente geschadigt. Wegen der Desin-
tegration und Verringerung dieser
Elemente setzt sich die Elastizitat
der Atemwege lierai), wéhrend die
atmungsbedingte konstante Belastung
—der intrabronchiale Druck und die
extrabronchiale Zugwirkung zu
ihrer Erweiterung fuhrt. Auf die Zer-
storung der Gewebe (z. B. der elasti-
schen Elemente) folgt im allgemeinen
eine Proliferation der Bindegewebs-
elemente. Ahnlicherweise wird durch
die Progression der Schleimhautent-
zindung (sekunddre chronische Bron-
chitis) in die tiefen Schichten die
Fibrosierung geférdert. Demnach ist
es versténdlich, dal’ sich zu den Angio-
sen und den Atemwegserweiterungen
auch Fibrose gesellt.

In einigen Mitteilungen findet sich
die Beschreibung seltener Krankheits-
formen, welche den oben erlduterten
parenchymatdsen Lungenangiosen so-
wohl klinisch als auch pathologisch
auffallend &hnlich sind. Golden und
Bronk [4] erwéhnten einen Fall, in
dem diffuse interstitielle Fibrose so-
wie eine bedeutende Vermehrung und
Erweiterung der Kapillaren imVorder-
grund standen. Beim Patienten von
Kallé u. Mitarb. [8] waren nebst der
hochgradigen interstitiellen Fibrose in
beiden polyzystischen Lungen Erwei-
terungen der terminalen Atemwege
sowie diffuse kaverndse Erweiterun-
gen der KapillargefaRe zu beobachten.
Fanconi [3] hat unter dem Namen
Angioretikulose tiber einen ProzeR be-

7*

in den Atmungsorganen

richtet, bei dem retikuldre Fibrose
und ausgedehnte Kapillarprolifera-
tion in Erscheinung traten. Obwohl
diese Falle so manche Ahnlichkeit mit
den von uns beschriebenen haben,
1&Rt sich zwischen ihnen doch ein we-
sentlicher Unterschied erkennen, na-
mentlich der diffuse Charakter der
oben angefiihrten Félle im Gegensatz
zum umschriebenen Typ unserer Félle.
Dieser Unterschied hangt wahrschein-
lich mit dem Zeitpunkt zusammen, in
dem die Wirkung des schadigenden
Faktors zur Geltung kommt: Insofern
die Lasion ihre Wirkung vor der Aus-
bildung der Lappen entfaltet, meldet
sich die Schéadigung in diffuser Form,
wéhrend bei einer spéteren Einwir-
kung die pathologische Gewebeforma-
tion auf einem kleineren, umschriebe-
nen Gebiet entsteht.

Unter diesich imLungenparenchym
entwickelnden Angiosen wird auch
das arteriovendse Aneurysma (Syn.:
arteriovendse Fistel, arteriovendse An-
giomatose, Glomangiosis) gereiht: die-
se Bezeichnung bezieht sich auf ein
tumorartiges Gebilde, welches sich
aus der Vermehrung der Kapillaren
und Prékapillaren der A. und V. pul-
monalis entwickelt und multiple Her-
de von unterschiedlicher GroRRe bildet.
Angesichts deskongenitalenUrsprungs
kénnte die Formation bereits im Kin-
desalter erkannt werden, dazu kommt
es aber nur selten, da sich die Be-
schwerden und Symptome nur dann
melden, wenn das Aneurysma dem
Zusammenschmelzen der kleineren
Herde zufolge, eine gewisse GroRe er-
reicht hat. Uber das jiingste, von
einem arteriovendsen Aneurysma be-
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258 I. Simk6: Hamangiosen
fallene Kind (ISmonatig) hat Danis
[2] berichtet. Die Beschwerden und
Symptome lassen sich in folgendem
zusammenfassen: thorakale Schmer-
zen (durch Druck und Spannung her-
vorgerufen), Hdmoptoe (wegen Zen-
tralnekrose oder Gefé&Rruptur), sich
plétzlich entwickelnde Hemiplegie
und Bewuftseinverlust (infolge Embo-
lie), Zyanose, Schwindel, Polyglobulie,
Trommelschlagerfinger (durch dieHy-
poxie bedingt, die sich in Féllen ent-
wickelt, in denen mindestens 25 % des
Bluts durch das Aneurysma stromt, d.
h. nicht im Gasaustausch teilnimmt).
Zur Zyanose gesellen sich weder
Odembildung noch Leber-, Milz- oder
Herzvergroferung, d. h. dal es sich
nicht um einen kardialen, sondern um
einen respiratorischen Prozell han-
delt. Perkussionsabweichungen wer-
den durch das arteriovendse Aneu-

rysma nur selten verursacht. Der
Auskultationsbefund der grdferen
Aneurysmen zeigt abgeschwdchtes

Zellatmen und als charakteristisches
Symptom, mit der Herzfunktion syn-
chrones Brausen. Anla3lich der Rdnt-
gendurchleuchtung laRt sich ein scharf
abgegrenzter, mitunter Kalkablage-
rung enthaltender, homogener Schat-
ten erkennen. Durch die groReren,
pulsierenden Gebilde werden positive
ValsalvAsche und MULLERsche Zei-
chen verursacht. Auf den Schichtauf-
nahmen tritt h&ufig ein dichterer
strangartiger Schatten in Erschei-
nung, der den Schatten der Angiose
mit dem Hilus verbindet. Eine bedeu-
tende diagnostische Hilfe vermag die
Angiographie zu liefern. Haufige Be-
gleitkrankheiten sind: kongenitales

in den Atmungsorganen

Vitium sowie Haut- und Schleimhaut-
hd&mangiome.

Eine eigenartige Form des arterio-
vendsen Aneurysmas, das Osler -
R endu—WEBERsche Syndrom (Tele-
angiectasia hereditaria haemorrhagi-
ca) ist nebst den obenstehenden Lun-
genverdnderungen durch ein familié-
res Vorkommen und zumeist ohne
hamatologische Verdnderungen er-
scheinende hochgradige Blutungsnei-
gung charakterisiert. Wissler [14]
berichtete tber den Fall eines 10jéhri-
gen Kindes, in dessen Familie mehrere
&hnliche Krankheiten vorkamen.

Fall Nr. 5. 1. H. Das limonatige, frih-
geborene Mé&dchen wurde wegen wieder-
holter Pneumonie und eines im Alter von
6 Monaten rontgenologisch ermittelten
kleinapfelgrolen Rundschatten in der Lun-
ge eingewiesen. Links oben abgeschwéchtes
Zellatmen, im rechten interskapuléaren
Raum Bronchialatmen (dislozierte Tra-
chea). Aufgrund des thorakalen Réntgen-
befundes (Abb. 5) erhebt sich die Ver-
dachtsdiagnose eines aus dem Rippenfell
ausgehenden Endothelioms, obwohl keine
anderen charakteristischen Symptome (z.
B. Skalenus-Lymphknoten-Metastase odei
sanguinolentes Pleuraexsudat) vorliegen.
Thorakotomie, intraoperativer Befund: An
einem, vom Gebiet des VI. una VII. Seg-
ments ausgehenden fingerdicken Stiel be-
findet sich ein kleinapfelgroRes, pilzférmi-
ges, livides, mit Pleura bedecktes tumord-
ses Gebilde. Die eine Wand der Geschwulst
druckt sich an die Thoraxwand, wéahrend
die andere die mit Pleura bedeckte Lunge
eindrickt. Die Lunge scheint sonst intakt
zu sein. Die Schnittflache des Resekats ist
dicht und homogen. In den histologischen
Schnitten erscheinen einige mit einreihigem
Pflasterepithel belegte Gé&nge (abortive
Atemwegsgebilde?), unter denen Kkeine
Lungensubstanz, sondern BlutgeféafRe von
unterschiedlichem Durchmesser sowie ver-
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sehiedene Mengen einer, aus GeféaBwand-
zellen (Endothel und Perithel) bestehenden
Gewebeart zu beobachten sind. Histologi-
sche Diagnose: Angioma cavernosum, ka-
pillare Hypertrophie.

Der letzte Fall illustriert das intra-

thorakale Angiom. Die Ausgangsstelle
des Gebildes ist entweder die Lunge

Abb.
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thorakales Druckgefuhl, Husten, Dys-
pnoe, Zyanose, Trommelschldgerfin-
ger bzw. Blutdruckerhdhung melden.
Als direkte Symptome seien abge-
schwiéchtes Zellatmen und mit der
Herzfunktion synchrones Brausen er-
wéhnt. Das Rdntgenbild zeigt einen
scharf  abgegrenzten, homogenen

5. Fall Nr. 5. Kaverndéses Hamangiom. Rontgenaufnahme: im linken Brustkorb

ein kleinapfelgroBer, homogener, intensiver Schatten mit scharfer Grenzlinie

oder die Thoraxwand, die mediastina-
len Weichteile oder das Diaphragma.
Das Angiom sitzt auf breitem Grund
oder ist gestielt und seiner Lokalisa-
tion entsprechend mit Brust- oder
Lungenfell bedeckt. Beschwerden
werden durch den Tumor nur dann
verursacht, wenn er auf die umgeben-
den Organe einen Druck ausiibt
oder ihre Funktion stort (z. B. die
Bronchuslumina einengt, die Klein-
gefdaBe komprimiert, die Lungenex-
pansion den Blutkreislauf hemmt,
usw.). In diesen Féllen kdénnen sich

Rundschatten. Auf der Haut und der
Schleimhaut lassen sich haufig Ha-
mangiome beobachten. Die wertvoll-
ste diagnostische Hilfe bietet die An-
giographie.

Die Hamangiome des vorderen Me-
diastinums bleiben lang symptomfrei;
wenn sie eine gewisse Grofe erreichen,
kdénnen sie Stridor, Inspirationsdys-
pnoe verursachen und einen Réntgen-
schatten ergeben. Wegen des die
Nerven und GeféRe betreffenden
Drucks verraten sich die Himangiome
des hinteren Mediastinums fruher; sie
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kénnen fir die Entstehung verschie-
dener pathologischer Erscheinungen
— interkostale Neuralgie,
sches Syndrom, Stimmband- und Dia-
phragmaldhmung, Heiserkeit,V. cava-
Syndrom, STOKESscher-Kragen, Hé&-
moptoe, usw. — verantwortlich sein.

Horner-

Abb.

6. Fall Nr. 6. Hamangioendotheliom.

in den Atmungsorganen

auch inspiratorische Dyspnoe vor. Die
Stimme war rein. Thoraxréntgen: Das
obere Drittel des Mittelschattens ist nach
links verbreitert; der homogene, die Ver-
breitung verursachende Schatten grenzt
sich lateralwérts von der Lunge und medial
von den GrofRgefédRen ab. Die Luftzone der
Trachea ist rechts gedruckt und eingeengt.

Rontgenbild: Paratrachéal tritt ein finger-

breiter, homogener Schatten mit scharfem Rand in Erscheinung

Angesichts seines anatomischen
Aufbaus und seiner klinischen Ahn-
lichkeit mufl auch das H&mangio-
endotheliom unter die in der Herbei-
fihrung von Atemorgankrankheiten
eine Rolle spielenden Angiosen ge-
reiht werden, obwohl es im allgemei-
nen fur eine maligne Geschwulst ge-
halten wird. Des weiteren wollen wir
einen unserer Fdlle darstellen, in dem
der Krankheit, gerade ihrer die Atem-
organe betreffenden Auswirkungen
zufolge, ein 6monatiger Saugling zum
Opfer fiel.

Fall Nr. B. A. L. Im Alter von 212
Monaten begann das Atmen stridords zu
sein. Bei der Aufnahme im 6monatigen
Alter lag nebst inspiratorischem Stridor

Schichtaufnahme: Im oberen Mediastinum
ein grinnuRgrofRer Schatten auf der linken
Seite der Trachea. Bronchoskopie: Das
obere Drittel der Trachea ist nach rechts
disloziert, wahrend sich die linke Wand in
das Lumen vorwdlbt. Trotz der spaltarti-
gen Einengung des Tracheallumens kann
der Abschnitt mit dem Bronchoskop leicht
passiert werden. Osophagographie: Die
ganze Speiserdhre ist dehnbar, mit glatten
Wanden, das Schlucken ist unbehindert, in
der Hohe der Tracheastriktur schreibt die
Speiseréhre einen Bogen nach rechts ab.
Wegen der Tracheaeinengung wird die
Operation indiziert. Das tumorosé Gebilde
ist mit der dunkelroten Umgebung und der
Trachea verwachsen. Histologischer Be-
fund: Unter den Bindegewebsbiindeln aus
winzigen Knoten bestehende, teils kaver-
nose, teils kapillare Erweiterungen bildende
endothele Zellgranulation. Histologische
Diagnose: hypertrophisches, zum Teil ka-
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verndses kapillares Angioendotheliom. Der
Saugling starb am ersten postoperativen
Tag.

Dieser Fall demonstriert das Vor-
kommen des H&mangioendothelioms
im jungen Sduglingsalter, seine Ma-
lignitat sowie seine Neigung zum ra-
schen Wachstum und seine Infiltra-
tionsbereitschaft. Das Ubereinstim-
men der Symptome und Beschwerden
mit denen anderer Atemorgankrank-
heiten und nichtdestoweniger das voll-
kommene Fehlen der charakteristi-
schen Symptome beleuchten eindeu-
tig die sich besonders im Frihstadium
ergebenden diagnostischen Schwierig-
keiten. Rdntgenuntersuchung sowie
Laryngo- und Bronchoskopie vermo-
gen eine wertvolle Hilfe zu leisten,
eine sichere Diagnose kann aber nur
mittels histologischer Untersuchung
gestellt werden. Die Koinzidenz mit
dem Hauthdmangiom wird von eini-
gen Verfassern bestétigt, von anderen
dagegen in Abrede gestellt. Traika
und Katz [12] berichteten dagegen
tber einen 14 Jahre lang symptomfrei
verlaufenden ProzefB; hiernach be-
gann der Tumor zu wachsen und ver-
ursachte Gehirn-, Milz- und Haut-
metastasen: plotzlich entwickelte sich
ein H&mangioendotheliosarkom.

Unseres Erachtens sind samtliche
oben beschriebene Erscheinungsfor-
men der Hadmangiose Entwicklungs-
anomalien. Unsere Félle sprechen da-
fir, daB sich der Tumor stets in den
mesodermalen Gewebearten (Gefélen,
elastischen und Bindegewebselemen-
ten, Glattmuskelelementen) ausbildet,
so daR die Grundlage dieser Krank-
heit hochstwahrscheinlich eine Meso-
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dermaschadigung ist. Der Zeitpunkt
der Schadigung 1&Rt sich nicht fest-
stellen, es diirfte aber angenommen
werden, dal3 die Lasion — zumindest
in Féllen, in denen mehrerlei Gewebe-
schadigungen anzutreffen sind

noch vor der Gewebedifferenzierung,
d. h. etwa in der 3.—4. Woche des
Embrionallebens eintrifft. Ursache
und Art der Schédigung sind im
Grunde genommen unbekannt, héch-
stens steht soviel fest, daR die Ent-
wicklung des Mesoderms durch die
Entwicklung der entodermalen Ge-
webe (Atemwege, Lunge) induziert
wird. In Fdllen somit, in denen die
anomale Entwicklung der Atemorgane
auf dem Gebiet der Angiose nachzu-
weisen ist, muB vermutlich mit ihrer
schadigenden Einwirkung auf die Ge-
staltung der mesodermalen Gewebe-
arten gerechnet werden. Spéater wird
durch das Mesoderm die Entwicklung
der entodermalen Gewebearten deter-
miniert. Demnach ist es versténdlich,
dal insofern die Mesodermentwicklung
eine primdre Stdorung erleidet und
sich demzufolge z. B. GefdlRe, BlutVer-
sorgung oder elastische Fasern rudi-
mentdr entwickeln, sich auch der Auf-
bau der terminalen Atemwege unbe-
friedigend gestaltet. Falls sich z. B. die
elastischen Fasern in der Wand der
Atemwege verringern oder fehlen und
die Atemwege deshalb nicht uber die
entsprechende Elastizitdt verfiigen,
kommt es anldBlich des Atmens, den
belastenden Krafteinwirkungen zu-
folge, zu ihrer Erweiterung. Unserer
Meinung nach spielt in der weiteren
Gestaltung des Prozesses die gemein-
same Wirkung mehrerer Faktoren
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eine Rolle: Auller dem Zeitpunkt der
Einwirkung koénnten z. B. auch ihre
Lokalisation und Intensitdt sowie die
Gestaltung anderer Entwicklungsfak-
toren, der nutritive, hormonale Effekt
des mautterlichen Organismus oder
aber auch andere chemische bzw. phy-
sikalische Faktoren in Frage kommen.
Der lockere Aufbau der Lungensub-
stanz und seine reiche GefalRVersor-
gung sind wahrscheinlich disponieren-
de Faktoren in der Entwicklung der
Atmungsorganangiosen. Trotz allem
kommen Atmungsorganangiosen nur
selten vor, welcher Umstand selbst-
verstédndlich auch mit den bereits er-
wéhnten diagnostischen Schwierigkei-
ten zusammenhéngt. Die Bedeutung
dieser pathologischen Erscheinungen
darfabernichtunterschatzt werden, da
durch die konsekutiven Krankheiten
lebenswichtige Organe beeintrachtigt
bzw. funktionell geschadigt werden.
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