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Aufgrund eigener Erfahrungen werden die klin ischen Sym ptom e, 
pathogenetischen Auswirkungen, B edeutung sow ie die diagnostischen  
Schw ierigkeiten und P athogenese der sich an den verschiedenen Stellen  
der A tem w ege, des L ungenparenchym s und der B rusthöhle entwickelnden  
H äm angiosen erläutert. Die Zusam m enhänge zw ischen den H äm angiosen  
und den gleichzeitig  auftretenden A tm ungsorgankrankheiten werden 
analysiert.
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Angesichts dessen, daß man unter 
Hämangiose (Syn. Hämangiopathie) 
im allgemeinen die K rankheiten der 
Blutgefäße versteht, gehören auch die 
aus ihrer Vermehrung stam menden 
Hämangiome und die sich aus ihrer E r 
weiterung ergebenden Häm angiekta- 
sen in diese Gruppe. Hie angeführten 
K rankheiten können — besonders in 
der Lungensubstanz — häufig neben
einander beobachtet werden. Teils 
wegen dieses letzterw ähnten U m 
stands, teils wegen der unterschiedli
chen Lokalisation sowie der Variabili
tä t  der Umgebungsreaktionen ist das 
klinische und pathologisch-anatomi
sche Bild der Hämangiosen äußerst 
verschieden. Durch ein und dasselbe 
H ämatom werden z. B. in der Kehle 
inspiratorische Dyspnoe oder Erstik- 
kung, in der Brusthöhle Neuralgie 
und im hinteren Mediastinum H o r 
n e  lisch es Syndrom oder D iaphragm a
paralyse herbeigeführt. Ähnlicher
weise manifestiert sich auch die U m 

weltswirkung einmal in Blut versor
gungsstör ungen, in der Zerstörung 
der elastischen Elem ente sowie in der 
Vermehrung der Bindegewebselemen- 
te, ein anderesmal in Stauung im klei
nen Kreislauf und Herzinsuffizienz. 
Dadurch wird eine Vielfalt der Symp
tome herbeigeführt, obwohl es auch 
Fälle gibt, in denen sogar Jahrzehnte 
lang vollkommene Symptomfreiheit 
besteht. Wegen des abwechslungs
reichen klinischen Bildes ist verständ
licherweise auch die Diagnose äußerst 
problematisch. Die pathologisch-ana
tomische K lärung des Prozesses stößt 
häufig auf Schwierigkeiten: Die An
giome und Angiektasien werden näm 
lich wegen der Senkung des Blutes 
anämisch, flach und farblos, so daß 
der Pathologe sie leicht aus den Augen 
verliert. (Die histologische Aufarbei
tung der Operationsresekate ver
spricht naturgemäß mehr Erfolg.) Da 
der diagnostischen Schwierigkeiten 
zufolge ein bedeutender Teil der An-
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giosen verborgen bleibt, ist ihre zah
lenm äßige Ermessung fast unmöglich. 
Im  Einklang mit anderen Verfassern 
könnte  m an höchstens behaupten, daß 
in den Atemorganen Angiosen nur sel
ten  V o r k o m m e n . Vielleicht liegt die 
U rsache des Umstands, daß die L ehr
bücher den Angiosen der Atm ungs- 
organe nu r kurze K apitel widmen, ge
rade in dem seltenen Vorkommen. 
Dies veranlaßte uns zur E rläu terung 
unserer, bei der Behandlung des eige
nen großen Krankenguts erm ittelten  
p a t h o lo g i s c h e n  und diagnostischen 
Gesichtspunkte, unter Berücksichti
gung der Literaturangaben.

E a LLT) AK,STELLUNG KN U N D

B e s p r e c h u n g

F all N r. 1. L. Sz. begann im  A lter  von  
3 y 2 M onaten  zu husten, w onach das A tm en  
stridorös wurde; nach 1 M onat w egen  in 
sp iratorischer Dyspnoe stationäre A uf
nahm e. Aufnahm ebefund: Z eitw eise heisere 
S tim m e beim  W einen, über den  Lungen  
scharfer K lopfschall, zelliges A tm en  m it 
bronchitisartigen  R asselgeräuschen. Zwei
se itige  thorakale R öntgenaufnahm e: keine 
p ath o log isch e Veränderung. Bronchologi- 
sche U ntersuchung: sich beim  A tm en  nicht 
einziehende Epiglottis m it g u tem  Tonus, 
sich  einw andfrei bewegende Stim m bänder, 
in ta k tes subglottisches Gebiet. B roncho
skopie: keine pathologischen V eränderun
gen in  der Trachea und dem  B ronchial
sy stem . N ach  dem bronchologischen E in 
griff ste igerten  sich Stridor und Inspira
tion sd ysp n oe und es en tw ick elte  sich, 
w ahrschein lich  der Schleim hautanschw el
lung zufolge, eine m edikam entös n ich t be
käm pfbare Zyanose, w eshalb sich  nach  
ein igen  Stunden die D urchführung einer 
T racheotom ie für ratsam erw ies. U n m itte l
bar vor der Operation zeigte die L aryngo
skopie e in e  Einengung der K eh le  durch

ein sich au f der h interen Kehlenwand vor
wölbendes Gebilde. P ostoperativ  hörten  
Stridor und Inspirationsdyspnoe auf, und  
es kam  zur B esserung der H erzfunktion  
und des Kreislaufs.

H iernach wurde durch das Stom a  
K ontrastm ittel au f die Schleim haut der 
Kehle getragen und eine R öntgenaufnahm e  
verfertigt (Abb. 1), a u f der sich die Vor
w ölbung der hinteren Kehlenwand und  
die E inengung des K ehlenlum ens deutlich  
erkennen lassen. N ach  einigen Tagen wurde 
das tum orartige Gebilde entfernt. H isto lo
gischer B efund: D as unter dem oberfläch
lichen m ehrkernigen Zylinderepithel be
findliche B indegew ebe ist nebst Schleim 
drüsenquerschnitten, m it herdförm igen, 
angeschw ollenen E ndothelzellen ausge
kleidet und en thält blutgefüllte K apillaren. 
Ähnliche K apillarknoten  komm en auch in  
der E xzisionslin ie vor. H istologische D ia
gnose: H aem angiom a capillare laryngis.

Laut L iteraturangaben kommen 
unter den Hämangiosen der Kehle 
Hämangiome am häufigsten vor, ob
wohl auch diese Prozesse selten sind. 
Bei Mädchen meldet sich die K rank 
heit häufiger, als bei Jungen. U nter 
den 69 von Thomas [11] aus der L ite
ratu r gesammelten Fällen waren nur 
24 histologisch verifiziert. In  einigen 
Fällen bleibt der pathologische Prozeß 
jahrelang verborgen, obwohl A r e y  
[1] die Ansicht v e rtr itt, daß er sich in 
90% der Fälle bereits in den ersten 6 
Lebensmonaten klinisch manifestiert: 
Manchmal sind bereits die ersten 
Atemzüge stridorös. Hämangiome 
wurden überall in der Kehle beobach
tet; ihr erstes Symptom ist das strido- 
röse Atmen. Insofern sich das H äm an
giom in der Nähe der Glottis entwik- 
kelt, ist das W einen (und später die 
Sprache) heiser. Inspirationsdyspnoe 
meldet sich nur bei fortgeschrittenen,
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A b b . 1. Fall Nr. 1. K apillares H äm angiom a au f der hinteren K ehlw and. D ie V orwöl
bung erklärt die Stenosa der oberen A tem w ege. (Aufnahm e der Laryngologischen- 

und R öntgenabteilung des H eim  Päl-K rankenhauses)

raumeinengenden Prozessen. Die aus 
zwei R ichtungen verfertigte Röntgen
aufnahm e weist nur bei bedeutender 
Einengung des Kehlenlumens auf eine 
tum orosé Veränderung. Mehr Infor
m ation liefern die Röntgenbilder, 
wenn anläßlich der Laryngoskopie 
oder durch das tracheostomische Sto
ma auf die Kehlenschleimhaut eine 
dünne K ontrastm ittelschicht 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 Ausmaß der Vor
wölbung feststellen lassen. W enn man 
das B lut aus dem Gebilde drückt 
bei entsprechender Anästhesie ist das 
durchaus möglich -  fällt 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 
anäm isiert und unsichtbar gemacht 
wird, während sich dem Eingriff zu
folge die Schleimhautanschwellung 
und  die Lumeneinengung steigern, 
welche Um stände — wie das auch bei 
unserem Patienten der F a ll war 
eine akute Lebensgefahr bedeuten (s. 
Fall 1).

Das Hämangiom der Trachea mel
det sich entweder in Form  einer deu t
lich umschriebenen Vorwölbung oder 
als ein flach ausgebreiteter Tumor. 
Klinische Symptome tre ten  nur dann
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auf, wenn die Geschwulst das Tra- 
cheallumen einengt. Das erste Symp
tom  ist das stridoröse Atm en, zu dem 
sich chronische Bronchitis und Husten 
gesellen. Die Stimme ist rein; Insp ira
tionsdyspnoe kann nur in fortgeschrit
tenen Fällen beobachtet werden. Bei 
an der hinteren Trachealwand sitzen
den Angiomen kommt es vor, daß das 
K ind  beim  Schlucken plötzlich zyano
tisch w ird (der Tumor dringt in den 
Trachealraum  ein). A uf der aus zwei 
R ichtungen verfertigten R öntgenauf
nahm e ist der Luftstreifen der T ra
chea eingeengt. Das tracheoskopische 
Bild ist dem des Kehlenhämangioms 
ähnlich; manchmal kann auch Pulsa
tion beobachtet werden.

Die Hämangiome der Bronchien 
gehen von der Schleimhaut oder der 
W and aus. Auf ein Schleimhaut- 
H äm angiom  weisen spontane Blutung 
und die m it dem Bronchialverschluß 
zusam m enhängenden konsekutiven 
K rankheiten . Die Sym ptom e sind die 
der chronischen Bronchitis, besonders 
H usten  und  gesteigerte Sekretbildung, 
ferner im Falle eines Ventilverschlus
ses obstruktives Em physem  m it cha
rakteristischem  Röntgenbild und po
sitivem  H o l z k n e c h t— J a c o b so n -
schem Zeichen sowie bei Totalver
schluß der Lokalisation entsprechen
de Lappen- bzw. Segm entatelektasie. 
M ittels Bronchoskopie und Broncho
graphie können Lokalisation und  Aus
maß der Verengung festgestellt wer
den. D er m it dem to talen  Bronchial
verschluß zusammenhängenden Se
k retstauung  und Bakterienretention 
zufolge verbreitet sich die Entzündung 
in die Tiefe (chronische Bronchitis),

wodurch un ter Um ständen [9] 
Fibrose, Bronchusdeformation oder 
sogar Bronchiektasie herbeigeführt 
werden.

Das aus der Bronchialwand ausge
hende Hämangiom kommt seltener vor 
als das un ter dem Namen Bronchus- 
Arteriom  beschriebene Schleim haut- 
angiom [5, 6]. Im  Vordergrund des 
klinischen Bildes stehen stets die Folge
erscheinungen wie Bronehialstriktur, 
eventuell Spontanblutung und die 
mechanische Schädigung des Lungen
parenchym . Es gibt kein Symptom, 
welches das Bestehen eines Bronchus- 
Arteriom s mit Sicherheit bestätigen 
würde. A uf der Übersichts-Röntgen
aufnahm e ist nebst Peribronchitis- 
ähnlicher Zeichnung bündelartige- 
fleckige Lungenverschattung ersicht
lich. Bronchoskopie und -graphie zei
gen die Einengung des Bronchial
lumens. Das meistversprechende d ia 
gnostische Verfahren ist die selektive 
Angiographie, obwohl sich in der L ite 
ra tu r keine Angaben hinsichtlich einer 
solchen Untersuchung finden. Die 
Diagnose kann aufgrund der histolo
gischen Untersuchung des Resekats 
gestellt werden.

Fall N r. 2. I. N . Beim  7jährigen K n a 
ben sp ie lte  sich  im  linken unteren L appen  
vor der stationären  Aufnahm e bereits 6m al 
P neum onie ab. R öntgenaufnahm e: In  der 
N ähe der H erzspitze, teils darauf projiziert, 
eine bündelartige-fleckige V erschattung, 
stellenw eise bohnen-linsengroße, in g e ste i
gertem  M aße lu fthaltige G ebiete. L inksseiti
ge B ronchographie : D eform ation und E r
w eiterung der Bronchien des linken, unteren  
Lappens. W egen dieser Veränderungen und  
der sich an dieser Stelle w iederholenden  
Pneum onien , wird die R esektion des linken  
unteren L appens vorgenommen.
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A b b . 2. Fall Nr. 2. A us dem  resezierten Lungenlappen verfertigtes Präparat. D ie  
A ngiektasien sind deutlich ersichtlich, keine Bindegew ebeproliferation, m inim ale E rw ei
terung der term inalen A tem w ege. SOfache Vergrößerung. (D as Präparat wurde im  patho- 

histologischen Laboratorium  des János-K rankenhauses verfertigt)

H istologischer Befund des resezierten  
L ungenabschnitts: In  der U m gebung der 
m äßigen Bronchialerweiterungen erwei
terte Gefäßlum ina. Derartige Gefäßerwei
terungen lassen sich hie und da auch in 
der N ähe der noch kaum  oder überhaupt 
n ich t erweiterten Bronchien vorfinden. 
Mäßige, entzündliche Infiltrationen um die 
Bronchialerweiterungen. Vereinzelt sind 
in der W and der m äßig erw eiterten B ron
chien aufgesplitterte elastische Fasern er
sichtlich . K eine B indegew ebeveim ehrung. 
H istologische D iagnose: In  der Lunge 
A ngiektasien und m äßige B ronchiektasien.

Fall N r. 3. I. Sz. D as 9 jährige 
M ädchen hu stete  ein w enig und entleerte  
etw as Sputum . A uf der R öntgenaufnahm e  
war im  linken unteren Lappen ein inhom o
gener Schatten m it schw am m iger Struktur 
zu sehen. D er linke untere Lappen wurde 
entfernt. H istologischer Befund: Stellen

weise bedeutend erw eiterte Bronchien und 
Bronchiolen; in ihrer W and ist das knor
pelige Gerüst erhalten; die nur vereinzelt 
vorfindbaren G lattm uskelelem ente zeigen  
eine unregelm äßige Anordnung; die elast> 
sehen E lem ente fehlen fast vollkom m en. 
K eine Fibrose in der W and der erw eiterter  
Bronchien oder in ihrer Um gebung. A ugen  
fällig sind die in der W and der erw eiterten  
Bronchien und in ihrer U m gebung stellen  
weise beobachtbaren, manchm al kavernö  
sen Gefäßerweiterungen. Lym phoide Z ell
infiltrate in der U m gebung einzelner erw ei
terten B ronchien. Bronchographie: A usge
sprochene E rw eiterung und D eform ation  
der B ronchien der Segm ente 6 .-  10. (Abb. 
2). H istologische D iagnose: M it A ngiose  
kom binierte B ronchiektasie und Bronchiol- 
ektasie ohne Fibrose.

Fall N r. 4. I . B ., der 10jährige Junge  
wurde w egen w iederholter Lungenentzün-

A c t a  P a e d i a t r i c  t  A c a ä e m i a e  S r i e n t i a r u m  H u n g a r i c a e  1 4 ,  1 9 7 3
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du n g eingewiesen. R öntgenaufnahm e: Im  
rech ten  m ittleren L appen bündelartige 
fokale Verschattung. D ie Bronchographie 
ze ig te  an  derselben Stelle Zusam m enballen  
und  D eform ation der B ronchien. L appen
resek tion . R öntgenologischer und Opera
tionsbefund: geschrum pfter rechter m ittle 
rer L appen. H istologischer B efund des 
R esek ats: A uf der Schnittfläche sieht man  
k eine E rweiterung der größeren Bronchien,

a u f den Schnitten kann aber die E rw eite
rung der kleineren B ronchien, Bronchiolen  
und anderer term inalen A tem w egabschnit
te  beobachtet werden. In  der W and der er
w eiterten  A tem w ege finden sich wenige 
G lattm uskelelem ente, die elastischen F a
sern fehlen. D ie E rw eiterungen sind m it 
einer dicken leukozytärer In filtration  um 
geben. D as Grundgewebe der Lunge ist an  
m anchen Stellen fibrotisch. Stellenw eise

A b b . 3. Fall Nr. 3. M it A ngiose kom binierte Bronchiektasie und B ronchioloektasie  
Tohne*'Fibrose. D ie B ronchien der Segm ente 6. — 10. sind erw eitert und deform iert
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c )

A b b . 4. Fall Nr. 4. H äm angiose, Bronchiektasie, Bronchiolektasie, F ibrose. R öntgen
aufnahm en: a) inhom ogene bündelartige V erschattung im  rechten unteren  Langenfeld; 
b) rechtsseitige F rontalaufnahm e: A uf den H erzschatten  ist ein fingerbreiter Schatten
streifen projiziert; e) Bronchogram m : D ie B ronchien  des rechten m ittleren  Lappens 

sind zusam m engeballt, deform iert und erweitert
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sind d ie  A tem w egserw eiterungen m it  vielen  
erw eiterten  Blutgefäßen um geben. H isto lo 
g isch e D iagnose: Bronchiektasie, bronchio- 
lo ek tasie , peribronchitis, chronische in filt
ra tiv e  peribronchiolitis m it F ib rose  und 
H ä m a n g io sen .

D ie angeführten Fälle sind anschau
liche Beispiele der verschiedenen T y
pen der parenchymatösen Lungen- 
angiose. Im  Lungenparenchym waren 
stellenweise kavernöse B lu tgefäßer
w eiterungen verschiedenen G rades mit 
knäu lartiger Blutgefäßanhäufung zu 
beobachten. Die histologischen Bilder 
zeigen die stufenweise Progression und 
Entw icklung des Prozesses. Angiose 
bestan d  in jedem Fall, d ie G la tt
muskelelemente, die in Fall N r. 2 ein 
norm ales Bild zeigen, sind in F a ll Nr.
3 u n d  4 nu r spärlich, in unregelm äßi
ger A nordnung oder fragm entiert vo r
zufinden , während sie stellenweise 
fehlen. In  der Wand der erw eiterten 
B ronchien sind die elastischen E le
m ente in Fall Nr. 2 fragm entiert und 
spärlich an der Zahl, in Fall 3 und  4 
fehlen sie vollkommen. Die E rw eite 
rungen der terminalen Atemwege sind 
in F a ll 2 kleingradig und in F a ll 3 und
4 bedeutend . Eine Fibrose läß t sich in 
Fall 2 u n d  3 nicht beobachten, in Fall 
4 ist sie dagegen dermaßen ausgeprägt , 
daß sich auch eine L appenver
schrum pfung entwickelt hat. In  unse
ren dargestellten 3 Fällen m anifestier
te  sich som it die stufenweise E n t
w icklung der parenchymatösen Lun- 
genangiose in folgenden E rscheinungs
form en: In  Fall Nr. 2 ausschließlich 
Angiose m it minimalen histologischen 
V eränderungen; in Fall Nr. 3 Lun- 
genangiose -j- Bronchiektasie; in  Fall

Nr. 4 Angiose -j- Bronchiektasie +  F i
brose.

Aus der obenstehenden Analyse u n 
serer Fälle geht hervor, daß die pa ren 
chymatösen Lungenangiosen bedeu
tende Gewebeumwandlungen zur F o l
ge haben.

Aufgrund unserer Beobachtungen 
schrieben wir bereits 1966 [9], daß in 
der E ntstehung  von einem Teil der 
kongenitalen Bronchiektasien auch 
Gewebsanomalien und sogar G efäß- 
anomalien (Elastodystrophie bzw. 
Dysmorphie -f- Angiosis) eine Rolle 
spielen. Seitdem  befassen wir uns m it 
der histologischen und klinischen A na
lyse unserer Fälle. Im Laufe der h isto 
logischen Aufarbeitung der O pera
tionspräparate stellte es sich heraus, 
daß durch Bronchiektasie, auch wenn 
es sich um  einen chronischen Prozeß 
handelt , die Entwicklung der Angiose 
nicht gefördert wird, während sich zur 
selten beobachteten Angiose v e rh ä lt
nismäßig häufig Bronchiektasie ge
sellt. In  unseren dargestellten Fällen 
Nr. 2—4 wies das histologische Bild 
auf die stufenweise Entwicklung der 
Bronchiektasie. K alló [7] behauptete 
ebenfalls, daß die drei Fälle Zusam
menhängen und daß ihre V ariationen 
partielle Manifestationen derselben 
Lungenkrankheit seien. U nt er B erück
sichtigung der histologischen U m 
wandlungen ergibt sich für die stu fen 
weise Entwicklung und die E rschei
nung der konsekutiven V eränderun
gen folgende Erklärung: D urch die 
parenchym atösen Lungenangiosen 
wird die Blutversorgung der Geweben 
beeinträchtigt; wenn sich also die An- 
giosen in der Umgebung der term ina-
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len Atemwege entwickeln, hat das die 
Verschlechterung der В lut Versorgung 
dieser Gebilde zur Folge. D am it wer
den die empfindlichen elastischen E le
mente geschädigt. Wegen der Desin
tegration und Verringerung dieser 
Elemente setzt sich die E lastizität 
der Atemwege lierai), während die 
atmungsbedingte konstante Belastung 
— der intrabronchiale Druck und die 

extrabronchiale Zugwirkung — zu 
ihrer Erweiterung führt. Auf die Zer
störung der Gewebe (z. B. der elasti
schen Elemente) folgt im allgemeinen 
eine Proliferation der Bindegewebs- 
elemente. Ähnlicherweise wird durch 
die Progression der Schleim hautent
zündung (sekundäre chronische Bron
chitis) in die tiefen Schichten die 
Fibrosierung gefördert. Demnach ist 
es verständlich, daß sich zu den Angio- 
sen und den Atemwegserweiterungen 
auch Fibrose gesellt.

In  einigen Mitteilungen findet sich 
die Beschreibung seltener Krankheits- 
formen, welche den oben erläuterten 
parenchymatösen Lungenangiosen so
wohl klinisch als auch pathologisch 
auffallend ähnlich sind. Golden  und 
B ronk  [4] erwähnten einen Fall, in 
dem diffuse interstitielle Fibrose so
wie eine bedeutende Vermehrung und 
Erweiterung der Kapillaren imVorder- 
grund standen. Beim Patienten von 
K alló u . M itarb. [8] waren nebst der 
hochgradigen interstitiellen Fibrose in 
beiden polyzystischen Lungen Erwei
terungen der term inalen Atemwege 
sowie diffuse kavernöse Erw eiterun
gen der Kapillargefäße zu beobachten. 
F anconi [3] hat unter dem Namen 
Angioretikulose über einen Prozeß be

richtet, bei dem retikuläre Fibrose 
und ausgedehnte K apillarprolifera
tion in Erscheinung tra ten . Obwohl 
diese Fälle so manche Ähnlichkeit m it 
den von uns beschriebenen haben, 
läß t sich zwischen ihnen doch ein we
sentlicher Unterschied erkennen, na
mentlich der diffuse C harakter der 
oben angeführten Fälle im Gegensatz 
zum umschriebenen Typ unserer Fälle. 
Dieser Unterschied hängt wahrschein
lich mit dem Zeitpunkt zusammen, in 
dem die W irkung des schädigenden 
Faktors zur Geltung kommt: Insofern 
die Läsion ihre W irkung vor der Aus
bildung der Lappen entfaltet , meldet 
sich die Schädigung in diffuser Form, 
während bei einer späteren E inw ir
kung die pathologische Gewebeforma
tion auf einem kleineren, um schriebe
nen Gebiet entsteht.

U nter die sich im Lungenparenchym  
entwickelnden Angiosen wird auch 
das arteriovenöse Aneurysma (Syn.: 
art eriovenöse Fistel, arteriovenöse An
giomatose, Glomangiosis) gereiht: die
se Bezeichnung bezieht sich auf ein 
tum orartiges Gebilde, welches sich 
aus der Vermehrung der Kapillaren 
und  Präkapillaren der A. und  V. pul- 
monalis entwickelt und m ultiple H er
de von unterschiedlicher Größe bildet. 
Angesichts des kongenit alen Ursprungs 
könnte die Formation bereits im K in
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 Größe er
reicht hat. Über das jüngste, von 
einem arteriovenösen A neurysm a be-

7* A d a  P a e d i a t r i c a  A c a d e m i a e  S c i e n t i a r u m  H u n g a r i c a e  1 4 ,  1 9 7 3
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fallene K ind (ISmonatig) ha t Danis 
[2] berichtet. Die Beschwerden und 
Sym ptom e lassen sich in folgendem 
zusammenfassen: thorakale Schmer
zen (durch Druck und Spannung her
vorgerufen), Häm optoe (wegen Zen
tra lnekrose oder G efäßruptur), sich 
plötzlich entwickelnde Hemiplegie 
und  Bewußtseinverlust (infolge Em bo
lie), Zyanose, Schwindel, Polyglobulie, 
Trommelschlägerfinger (durch die H y 
poxie bedingt, die sich in Fällen en t
wickelt , in denen mindestens 25 % des 
B lu ts  durch das Aneurysma ström t, d. 
h. n ich t im Gasaustausch teilnim mt). 
Z ur Zyanose gesellen sich weder 
Ödem bildung noch Leber-, Milz- oder 
H  erzvergrößerung, d. h. daß es sich 
n ich t um  einen kardialen, sondern um 
einen respiratorischen Prozeß han
delt. Perkussionsabweichungen wer
den durch das arteriovenöse Aneu
rysm a nur selten verursacht. Der 
A uskultationsbefund der größeren 
A neurysm en zeigt abgeschwächtes 
Zellatm en und als charakteristisches 
Sym ptom , mit der Herzfunktion syn
chrones Brausen. Anläßlich der R önt
gendurchleuchtung läßt sich ein scharf 
abgegrenzter, m itunter K alkablage
rung enthaltender, homogener Schat
ten  erkennen. Durch die größeren, 
pulsierenden Gebilde werden positive 
ValsalvAsche und MÜLLERsche Zei
chen verursacht. Auf den Schichtauf
nahm en t r i t t  häufig ein dichterer 
s trangartiger Schatten in Erschei
nung, der den Schatten der Angiose 
m it dem  Hilus verbindet. Eine bedeu
tende diagnostische Hilfe verm ag die 
Angiographie zu liefern. Häufige Be
gleitkrankheiten sind: kongenitales

Vitium  sowie Haut- und Schleim haut
hämangiome.

Eine eigenartige Form  des arterio
venösen Aneurysmas, das Osler  - 
R e n d u —WEBERsche Syndrom (Tele
angiectasia hereditaria haemorrhagi- 
ca) ist nebst den obenstehenden L un
genveränderungen durch ein fam iliä
res Vorkommen und zumeist ohne 
hämatologische Veränderungen e r
scheinende hochgradige B lutungsnei
gung charakterisiert. W iss l e r  [14] 
berichtete über den Fall eines lOjähri- 
gen Kindes, in dessen Familie mehrere 
ähnliche K rankheiten vorkamen.

F all N r. 5. I. H . D as llm o n a tig e , früh
geborene M ädchen wurde w egen w ieder
holter Pneum onie und eines im  A lter von  
6 M onaten röntgenologisch erm ittelten  
kleinapfelgroßen R undschatten  in der L un
ge eingew iesen. Links oben abgeschw ächtes 
Z ellatm en, im  rechten interskapulären  
R aum  B ronchialatm en (dislozierte Tra
chea). A ufgrund des thorakalen R ön tgen 
befundes (Abb. 5) erhebt sich die V er
dachtsdiagnose eines aus dem  R ippenfell 
ausgehenden Endotheliom s, obw ohl keine 
anderen charakteristischen Sym ptom e (z. 
B. Skalenus-Lym phknoten-M etastase odei 
sanguinolentes Pleuraexsudat) vorliegen. 
Thorakotom ie, intraoperativer Befund: An 
einem , vom  Gebiet des V I. una V II. Seg
m ents ausgehenden fingerdicken Stiel be
findet sich  ein kleinapfelgroßes, pilzförm i
ges, liv id es, m it Pleura bedecktes tum orö- 
ses Gebilde. D ie eine W and der G eschw ulst 
drückt sich an die Thoraxwand, während  
die andere die m it Pleura bedeckte Lunge 
eindrückt. D ie Lunge scheint son st in tak t 
zu sein . D ie  Schnittfläche des R esek ats ist 
dicht und hom ogen. In  den h istologischen  
Schn itten  erscheinen einige m it einreihigem  
P flasterep ithel belegte Gänge (abortive  
A tem w egsgebilde?), unter denen keine 
L ungensubstanz, sondern B lutgefäße von  
unterschiedlichem  Durchmesser sow ie ver-
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sehiedene Mengen einer, aus G efäßwand
zellen (E ndothel und Perithel) bestehenden  
G ew ebeart zu beobachten  sind. H isto log i
sche D iagnose: A ngiom a cavernosum , k a 
pillare H ypertrophie.

Der letzte Fall illustriert das intra- 
thorakale Angiom. Die Ausgangsstelle 
des Gebildes ist entweder die Lunge

thorakales Druckgefühl, H usten, Dys
pnoe, Zyanose, Trommelschlägerfin
ger bzw. Blutdruckerhöhung melden. 
Als direkte Symptome seien abge
schwächtes Zellatmen und  m it der 
H erzfunktion synchrones Brausen er
wähnt. Das Röntgenbild zeigt einen 
scharf abgegrenzten, homogenen

A b b . 5. Fall N r. 5. K avernöses H äm angiom . R öntgenaufnahm e: im  linken Brustkorb  
ein kleinapfelgroßer, hom ogener, intensiver Schatten  m it scharfer Grenzlinie

oder die Thoraxwand, die mediastina- 
len Weichteile oder das D iaphragm a. 
Das Angiom sitzt au f breitem  Grund 
oder ist gestielt und seiner Lokalisa
tion entsprechend m it Brust- oder 
Lungenfell bedeckt. Beschwerden 
werden durch den Tumor nur dann 
verursacht, wenn er auf die um geben
den Organe einen Druck ausiibt 
oder ihre Funktion stört (z. B. die 
Bronchuslum ina einengt, die K lein
gefäße komprimiert, die Lungenex
pansion den B lutkreislauf hemmt, 
usw.). In diesen Fällen können sich

R undschatten. Auf der H au t und der 
Schleimhaut lassen sich häufig H ä
mangiome beobachten. Die w ertvoll
ste diagnostische Hilfe b iete t die An
giographie.

Die Hämangiome des vorderen Me
diastinum s bleiben lang symptom frei; 
wenn sie eine gewisse Größe erreichen, 
können sie Stridor, Inspirationsdys
pnoe verursachen und einen R öntgen
schatten ergeben. Wegen des die 
Nerven und Gefäße betreffenden 
Drucks verraten sich die Hämangiome 
des hinteren Mediastinums früher; sie
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können für die E ntstehung  verschie
dener pathologischer Erscheinungen 
— interkostale Neuralgie, H o r n e r - 
sches Syndrom, Stim m band- und Dia
phragm alähm ung, H eiserkeit,V . cava- 
Syndrom , STOKESscher-Kragen, H ä
m optoe, usw. — verantw ortlich sein.

auch inspiratorische D yspnoe vor. D ie 
Stim m e w ar rein. Thoraxröntgen: Das 
obere D r itte l des M ittelschattens ist nach 
links verbreitert; der hom ogene, die V er
breitung verursachende Schatten grenzt 
sich lateralw ärts von  der Lunge und m edial 
von den Großgefäßen ab. D ie L u ftzone der 
Trachea is t  rechts gedrückt und eingeengt.

A b b . 6. Fall Nr. 6. H äm angioendotheliom . R öntgenbild : Paratrachéal tr itt ein finger
breiter, hom ogener Schatten  m it scharfem  R an d  in  Erscheinung

Angesichts seines anatomischen 
A ufbaus und seiner klinischen Ähn
lichkeit muß auch das H äm angio
endotheliom  unter die in der Herbei
führung  von Atem organkrankheiten 
eine Rolle spielenden Angiosen ge
re ih t werden, obwohl es im allgemei
nen fü r eine maligne Geschwulst ge
ha lten  wird. Des weiteren wollen wir 
einen unserer Fälle darstellen, in dem 
der K rankheit, gerade ihrer die Atem- 
organe betreffenden Auswirkungen 
zufolge, ein 6monatiger Säugling zum 
Opfer fiel.

F all Nr. в. A. L. Im  A lter  von 2 1/ 2 
M onaten  begann das A tm en  stridorös zu 
sein . B e i der Aufnahme im  6m onatigen  
A lter lag  nebst inspiratorischem  Stridor

Schichtaufnahm e: Im  oberen M ediastinum  
ein grünnußgroßer Schatten au f der linken  
Seite der Trachea. Bronchoskopie: Das 
obere D r itte l der Trachea ist nach rechts 
disloziert, w ährend sich die linke W and in 
das L um en vorw ölbt. Trotz der spaltarti
gen E in en gu n g  des Tracheallum ens kann  
der A b sch n itt m it dem  Bronchoskop leicht 
passiert w erden. Osophagographie : D ie
ganze Speiseröhre ist dehnbar, m it g latten  
W änden, das Schlucken ist unbehindert, in 
der H öhe der Tracheastriktur schreibt die 
Speiseröhre einen B ogen nach rechts ab. 
W egen der Tracheaeinengung wird die 
O peration indiziert. Das tum orosé Gebilde 
ist m it der dunkelroten U m gebung und der 
T rachea verw achsen. H istologischer B e
fund: U n ter  den Bindegewebsbündeln aus 
w inzigen K n oten  bestehende, teils kaver
nöse, te ils  kapilläre Erweiterungen bildende 
endothele Zellgranulation. H istologische  
D iagnose: hypertrophisches, zum T eil ka
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vernöses kapillares A ngioendotheliom . Der 
Säugling starb am ersten postoperativen  
Tag.

Dieser Fall dem onstriert das Vor
kommen des Hämangioendothelioms 
im jungen Säuglingsalter, seine Ma
lignität sowie seine Neigung zum ra 
schen Wachstum und seine In filtra
tionsbereitschaft. Das Übereinstim 
men der Symptome und Beschwerden 
m it denen anderer A tem organkrank
heiten und nichtdestoweniger das voll
kommene Fehlen der charakteristi
schen Symptome beleuchten eindeu
tig  die sich besonders im Frühstadium  
ergebenden diagnostischen Schwierig
keiten. Röntgenuntersuchung sowie 
Laryngo- und Bronchoskopie vermö
gen eine wertvolle Hilfe zu leisten, 
eine sichere Diagnose kann aber nur 
m ittels histologischer Untersuchung 
gestellt werden. Die Koinzidenz mit 
dem Hauthämangiom  wird von eini
gen Verfassern bestätigt, von anderen 
dagegen in Abrede gestellt. T r a l k a  
und K atz [12] berichteten dagegen 
über einen 14 Jah re  lang symptomfrei 
verlaufenden Prozeß; hiernach be
gann der Tumor zu wachsen und ver
ursachte Gehirn-, Milz- und H a u t
metastasen: plötzlich entwickelte sich 
ein Hämangioendotheliosarkom.

Unseres Erachtens sind sämtliche 
oben beschriebene Erscheinungsfor
men der Hämangiose Entwicklungs
anomalien. Unsere Fälle sprechen d a 
für, daß sich der Tum or stets in den 
mesodermalen Gewebearten (Gefäßen, 
elastischen und Bindegewebselemen- 
ten, Glattmuskelelementen) ausbildet, 
so daß die Grundlage dieser K rank
heit höchstwahrscheinlich eine Meso-

dermaschädigung ist. Der Zeitpunkt 
der Schädigung läßt sich nicht fest- 
stellen, es dürfte aber angenommen 
werden, daß die Läsion — zumindest 
in Fällen, in denen mehrerlei Gewebe
schädigungen anzutreffen sind 
noch vor der Gewebedifferenzierung, 
d. h. etw a in der 3.—4. Woche des 
Em brionallebens eintrifft. Ursache 
und A rt der Schädigung sind im 
Grunde genommen unbekannt, höch
stens steh t soviel fest, daß die E n t
wicklung des Mesoderms durch die 
Entwicklung der entodermalen Ge
webe (Atemwege, Lunge) induziert 
wird. In  Fällen somit, in denen die 
anomale Entwicklung der Atemorgane 
auf dem Gebiet der Angiose nachzu- 
weisen ist, muß vermutlich mit ihrer 
schädigenden Einwirkung auf die Ge
staltung der mesodermalen Gewebe
arten  gerechnet werden. Später wird 
durch das Mesoderm die Entwicklung 
der entodermalen Gewebearten deter
m iniert. Demnach ist es verständlich, 
daß insofern die Mesodermentwicklung 
eine prim äre Störung erleidet und 
sich demzufolge z. B. Gefäße, Blut Ver
sorgung oder elastische Fasern rud i
m entär entwickeln, sich auch der Auf
bau der term inalen Atemwege unbe
friedigend gestaltet. Falls sich z. B. die 
elastischen Fasern in der W and der 
Atemwege verringern oder fehlen und 
die Atemwege deshalb nicht über die 
entsprechende E lastizität verfügen, 
kommt es anläßlich des Atmens, den 
belastenden Krafteinwirkungen zu
folge, zu ihrer Erweiterung. Unserer 
Meinung nach spielt in der weiteren 
G estaltung des Prozesses die gemein
same W irkung mehrerer Faktoren
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eine Rolle: Außer dem Zeitpunkt der 
E inw irkung könnten z. B. auch ihre 
Lokalisation und In tensitä t sowie die 
G estaltung anderer Entw icklungsfak
toren , der nutritive, hormonale Effekt 
des m ütterlichen Organismus oder 
aber auch andere chemische bzw. phy
sikalische Faktoren in Frage kommen. 
D er lockere Aufbau der Lungensub
stanz und  seine reiche Gefäß Versor
gung sind wahrscheinlich disponieren
de F ak to ren  in der Entw icklung der 
Atmungsorganangiosen. Trotz allem 
kom m en Atmungsorganangiosen nur 
selten vor, welcher U m stand  selbst
verständlich auch mit den bereits e r
w ähnten diagnostischen Schwierigkei
ten  zusammenhängt. Die Bedeutung 
dieser pathologischen Erscheinungen 
d a rf  aber nicht unterschätzt werden, da 
durch  die konsekutiven K rankheiten 
lebenswichtige Organe beeinträchtigt 
bzw. funktionell geschädigt werden.
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