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Vorwort

Das Interesse an seltenen Erkrankungen hat in den letzten Jahren enorm zu-
genommen. Das ist nicht zuletzt dem groBen Engagement von Patientenverbénden
und Selbsthilfegruppen geschuldet, sondern auch der Bildung von Zentren fiir sel-
tene Erkrankungen. Jedoch sind bei Erkrankungen mit einer Inzidenz von <5 auf
10.000 Menschen Diagnostik und Therapie hdufig noch nicht standardisiert oder
evidenzbasiert und nur selten Gegenstand der medizinischen Ausbildung. Das gilt
auch fiir unser komplexes Fachgebiet, die Pneumologie.

Um diese Liicke in der Pneumologie zu schlieBen, erschienen 2002-2004 erstmalig
drei kleine Biicher zum Thema seltene Lungenerkrankungen von Detlef Kirsten und
Ulrich Costabel herausgegeben — ein von vielen gefragtes und geschitztes Werk. Aus
der Erkenntnis heraus, dass sich das Wissen um seltene Lungenerkrankungen stetig
erweitert, war es uns 2016 in der 1. Auflage dieses Buchs eine sehr wichtige Aufgabe,
seltene Lungenerkrankungen sorgfiltig und moglichst praktisch zu beschreiben.
Dabei war es allen Autoren ein Anliegen, sowohl die Grundlagen zur Diagnostik und
Therapie dieser Erkrankungen im Allgemeinen zu vermitteln als auch einen relativ
umfassenden Uberblick iiber die verschiedenen Erkrankungsbilder selbst zu erstellen
und damit die 2002 begonnene Arbeit fortzusetzen.

Doch der Fortschritt bleibt zum Gliick nicht stehen und daher war eine Neuauf-
lage nach 5 Jahren dringend notwendig. Erfreulicherweise konnten wir nicht nur
viele renommierte Kollegen, die Experten in ihren Fachgebieten sind, erneut als Au-
toren fir die Aktualisierung der Beitrige gewinnen, sondern auch wieder ein inter-
disziplindres Team aus Klinikern, Radiologen und Pathologen bilden, die ihre jewei-
lige Expertise aus den unterschiedlichen Bereichen einbringen konnten — so wie wir
es heute in der Diagnostik und Betreuung von Patienten mit seltenen Lungen-
erkrankungen tiglich leben. Zudem haben wir neue Kapitel aufgenommen, um einen
noch umfassenderen Uberblick iiber seltene Lungenerkrankungen vermitteln zu
konnen.

Unser Dank gilt dem Springer-Verlag, der unsere Idee mit Enthusiasmus auf-
gegriffen hat, und den Autoren, die erneut hervorragende Arbeit geleistet haben, um
Ihnen eine aktuelle Neuauflage prisentieren zu konnen.

Wir wiinschen Thnen viel Freude beim Nachschlagen und Lesen und hoffen, dass
Ihnen unser aktualisiertes Buch eine Hilfe in Threr téglichen Arbeit ist.

Ihre

Michael Kreuter

Ulrich Costabel

Felix JF Herth

Detlef Kirsten

Mirz 2021
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Héufigkeitsverteilung ausgewéhlter Erkrankungen in Relation

zur Definition seltener Erkrankungen (L4 M Lymphangioleiomyomatosis;
Hi-X Langerhans-Zell-Histiozytose (Histiozytosis X);

PAH pulmonal-arterielle Hypertonie; /PF idiopathische pulmonale
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a—c Erhohte Dichte des Lungenparenchyms. a Geografisch

verteiltes Milchglas ( Pfeil) bei einem Patienten mit einer
Pneumozystis-jiroveci-Pneumonie. Die Abgrenzbarkeit der

Lungengefdfe in den Arealen mit erhohter Dichte ist erhalten.

b Konsolidierung des Mittellappens bei einem Patienten mit

einem Adenokarzinom mit lepidischer Wachstumsform. Weder

die GefdBe noch die Winde der luftgefiillten Bronchien sind

abgrenzbar. ¢ Totalatelektase des Mittellappens bei einem

Patienten mit einem Karzinoid im Bereich des Abgangs des
Mittellappenbronchus. Die Resorption der Luft aus den

Luftraumen fithrt zu einem Anstieg der Dichte sowie zu einer
Volumenreduktion . ........... . 25
a—c Verminderte Dichte des Lungenparenchyms. a

Oberlappenbetontes zentrilobulires Emphysem ( Pfeil).
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Aufbau des sekundiaren pulmonalen Lobulus. Der sekundére
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begrenzt wird. In jeden pulmonalen Lobulus ziehen 2-3

bronchovaskulédre Biindel bestehend aus einer lobuldren

Bronchiole, lobuldren Arteriole und einer Bronchialarterie.

Das im sekundiren pulmonalen Lobulus oxygenierte Blut

wird durch lobulidre Venolen drainiert, welche in den Wéinden

des sekunddren pulmonalen Lobulus verlaufen. Lymphgefa3e finden

sich entlang der Pleura, den Wanden des sekundédren pulmonalen

Lobulus sowie des bronchovaskuldren Blindels . .. ................... 26
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Abb. 4.1

CT eines 44 Jahre alten Patienten mit Belastungsdyspnoe.

Es finden sich multiple Noduli in beiden Lungen sowie

eine mediastinale und hildre Lymphadenopathie (Sternchen).

Auffallend sind eine Verteilung der Noduli entlang der kostalen

Pleura und der Interlobien ( Pfeile) sowie eine Aussparung

von einzelnen Lungenarealen (Kreis), was einer perilymphatischen
Verteilung entspricht. Differenzialdiagnostisch kommen

hier v. a. eine Sarkoidose oder eine Lymphangiose infrage.

Die Diagnose einer Sarkoidose konnte bioptisch

gesichert werden . . ... ...
UIP-Muster bei einem 53 Jahre alten Patienten mit einer IPF.

Retikulare Verdichtungen und Honeycombing in basaler

und subpleuraler Betonung. . . ......... ... . ...
NSIP bei einem 45 Jahre alten Patienten mit Sklerodermie.

Ausgedehnte Milchglasverdichtungen neben nichtseptalen

retikuldren Verdichtungen in basaler und peripherer Verteilung

und einer relativen Aussparung des unmittelbaren

Subpleuralraums. . .. ... ...
Kryptogen organisierende Pneumonie (COP) bei einem

51 Jahre alten Patienten. Bandférmige Konsolidierungen in

basaler und subpleuraler Verteilung mit bandférmigen,

entlang der Bronchien zum Hilus ziehenden Konsolidierungen.

Weiter hinweisend auf eine COP ist die abschnittsweise Aussparung

des unmittelbaren Subpleuralraums .. ............ ... ... .. ... . ...
Chronisch exogen-allergische Alveolitis bei einem 57 Jahre alten
Patienten. Ausgedehnte nichtseptale retikuldre Verdichtungen mit
begleitenden Bronchiektasien und flichigen Milchglasverdichtungen
(Kreis). Zusitzlich finden sich in der Lunge auch einzelne tiberbldhte
Areale (Sternchen) sowie zahllose unscharf begrenzte kleinnodulére
Verdichtungen ( Pfeil), die auf eine subakute Komponente der

EAA QINWEISEN . . .. oot
a-h Bei diffusen parenchymatosen Lungenerkrankungen
unterschiedlicher Ursache finden sich typische histologische Muster,

die auch in Kombinationen auftreten konnen: a UIP-Muster:

Das Muster der gewohnlichen interstitiellen Pneumonie (UIP)

zeigt subpleurale Honigwaben und fibroblastire Foki
(Hédmatoxylin-Eosin-Farbung [HE], OriginalvergréBerung 100-fach).

b NSIP-Muster: Das Muster der nichtspezifischen interstitiellen
Pneumonie (NSIP) ist durch einen gitterférmigen entziindlichen bzw.
fibrosierenden Prozess charakterisiert, fibroblastiare Foki werden nicht
gefunden (HE, OriginalvergroBerung 40-fach). ¢ OP-Muster: Beim
Muster der organisierenden Pneumonie (OP) sind in den Alveolen,
Alveolargidngen und Bronchiolen herdférmige Formationen von
Granulationsgewebe nachweisbar (HE, Originalvergroerung 100-fach).

d DAD-Muster: Bei dem Muster des diffusen Alveolarschadens (DAD)
finden sich typische hyaline Membranen an der Alveolaroberfliche, eine
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Abb. 6.1

Abb. 7.1

Abb. 8.1

Abb. 8.2

Abb. 8.3

Abb. 9.1

geringe intraalveoldre Makrophagenreaktion und ein geringes
interstitielles Infiltrat, in spiteren Stadien erfolgt eine
Granulationsgewebsbildung anstelle der Membranen (HE,
OriginalvergroBerung 200-fach). e DIP-Muster: Das Muster

der desquamativen interstitiellen Pneumonie (DIP) ist durch ein
uniformes Bild mit ausgeprégter intraalveolarer
Makrophagenaggregation und eine diffuse interstitielle Fibrose
gekennzeichnet (HE, Originalvergroferung 40-fach). f RB-ILD-Muster:
Bei dem Muster der respiratorischen Bronchiolitis mit interstitieller
Lungenerkrankung (RB-ILD) sieht man bronchiolozentrische
Aggregate von Makrophagen und eine assoziierte interstitielle

Fibrose unterschiedlicher Auspriagung (HE, Originalvergroerung
40-fach). g LIP-Muster: Das Muster der lymphozytéren interstitiellen
Pneumonie (LIP) zeigt diffuse Infiltrate von Lymphozyten und
Plasmazellen sowie einzelne Keimzentren (Elastica-van-
Gieson-Farbung, OriginalvergroBerung 40-fach).

h Himorrhagie-Muster: Beim pulmonalen Himorrhagie-Syndrom

sind in der Berliner-Blau-Farbung dicht gelagerte tiberwiegend
intraalveoldr nachweisbare Siderophagen zu erkennen
(OriginalvergroBerung 100-fach). (Bilder a—¢ und e-g: aus

Theegarten et al. 2012) . . ... ... i
a—c Physio- und sporttherapeutische Komponenten der
pneumologischen Rehabilitation ................................
Parenchymatdse Lungenerkrankungen der LAS-Kategorie D,

in Eurotransplant 2012-2016, n = 632 (37 % aller

Grunderkrankungen). ILD = ,interstitial lung disease .. ............
UIP-Muster mit basalem Honeycombing bei rheumatoider

Arthritis. (Mit freundlicher Genehmigung von Prof. Heussel,
Thoraxklinik, Heidelberg) .. .......... ... ... ... ... ...
Patient mit einer interstitiellen Lungenerkrankung bei

systemischer Sklerose. Es zeigt sich ein charakteristisches

NSIP-Muster mit deutlichen Traktionsbronchiektasen und

etwas Milchglas. (Mit freundlicher Genehmigung von Prof.

Heussel, Thoraxklinik, Heidelberg) ... ...........................
Magnetresonanztomografie des Thorax bei Patientin mit

einer undifferenzierter Kollagenose und schwerer restriktiver
Ventilationsstérung bei nur gering eingeschrinkter

Diffusionskapazitit. Man sieht eine fast vollstindige

fettige Degeneration der Atemhilfs- und Riickenmuskulatur.

Im Verlauf entwickelte die Patientin ein Atempumpenversagen

el MYOSItiS. © oottt e
Bronchoskopisches Bild einer subglottischen Stenose bei

einer Patientinmit GPA . ... ... .. .. .


https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_4#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_6#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_6#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_7#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_7#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_7#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_8#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_9#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_9#Fig1

XXIX

Abbildungsverzeichnis

Abb. 9.2

Abb. 9.3
Abb. 10.1

Abb. 10.2

Abb. 10.3

Abb. 11.1

Abb. 11.2

Abb. 11.3

Abb. 12.1

CT-Thorax, nativ: fokale Lungennodularititen mit z. T.

zentraler Einschmelzung bei GPA .. ... ... ... . ... ... .. ... ...
Rontgen-Thorax mit flachigen Infiltraten beidseits bei EGPA .........

(a, b) Rontgenuntersuchung (a) und Computertomografie

(b) der Thoraxorgane eines 24-jahrigen Patienten mit schwerer
respiratorischer Insuffizienz infolge einer Mesalazin-induzierten
Pneumopathie. Restitutio ad integrum nach Medikamentenkarenz,
systemischer Kortikosteroidtherapie und passagerer extrakorporaler

MembranoXygenierung. . . . . ... vttt ettt e e

a Rontgenuntersuchung und b Computertomografie der
Thoraxorgane eines 57-jihrigen Patienten mit einer letal
verlaufenden granulomatdsen Destruktion des Lungenparenchyms
infolge einer langjdhrigen Einnahme von Clofazimin mit massiven
kristalloiden Ablagerungen dieses Medikaments in den

parenchymatdsen Organen . .. ...........oiuiiuenneneennennan...

a—d Beispiele von CT-Untersuchungen der Thoraxorgane von
Patienten mit Amiodaron-induzierter pulmonaler Toxizitat.

(Adaptiert nach Schreiber 2009b). .. .......... .. ..

a Hochauflésende Computertomografie bei einer IPF-Patientin

mit einer leichten Form einer AE-IPF. Neu aufgetretene bilaterale
und peripher betonte milchglasartigen Triibungen und
Konsolidierungen. b Spiral-Computertomografie eines IPF-Patienten
mit einer schweren Form einer AE-IPF. Ausgedehnte diffuse
Milchglastriibungen und Konsolidierungen. Nebenbefundlich
einliegende ECMO-Kaniile (intensivmedizinische Bridging-Therapie
vor Lungentransplantation bei respiratorischem und

Kreislaufversagen) .. ......... ..
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Patientin mit histologisch nachgewiesener NSIP. Im HRCT

finden sich milchglasartige Verdnderungen sowie Retikulationen

und apikal ein relativ charakteristisches Aussparen des

Subpleuralraums, das ein wichtiges Unterscheidungsmerkmal

zum UIP-Muster darstellt. .. ....... ... ... . . i
Aktiv rauchender Patient mit DIP. Apikal a findet sich neben

Milchglas ein ausgeprigtes zentrilobuldres Lungenemphysem,

wihrend sich v. a. in beiden Unterlappen b ausgedehnte
Milchglasinfiltrate zeigen . . . ............ i
a, b Patient mit im Verlauf histologisch nachgewiesener

organisierender Pneumonie, die im Kontext als COP diagnostiziert
wurde. Das initiale Bild a zeigt Infiltrate im linken Unterfeld,

die auf eine Antibiose nicht riicklaufig waren. Eine Kontrolle

b nach 3 Monaten zeigt zwar eine weitestgehende Riickbildung dieser
Infiltrate mit dann neu aufgetretenem Infiltrat in S2 rechts. ... ........
Patientin mit einer lymphozytiren interstitiellen Pneumonie (LIP).

Das radiologische Bild zeigt fithrend bilaterale Zysten sowie

leichte milchglasartige Verdnderungen und eine ubiquitire
Lymphadenopathie. Die Abklarung einer zystischen

Lungenerkrankung erbrachte den Nachweis eines

Sjogren-Syndroms, somit den Befund einer sekundiren

LIP (> Kap. 8) ..ottt e e
Patient mit pleuroparenchymaler Fibroelastose. Radiologisch

finden sich eine bilaterale oberfeldbetonte Pleuraverdickung

und fibrotische Verdnderungen des angrenzenden

Lungenparenchyms, daneben zystisch-bullose Strukturen,

die bei PPFE vorkommen kénnen .. ............ .. ... .. ... ... ..
a, b Epitheloidzellgranulom aus der Lunge. (Préparat mit frdl.
Genehmigung von Frau Prof. Dr. I. Bittmann, Rotenburg/Wiimme). . . . .
HRCT-Thorax eines Patienten mit nachgewiesener chronischer
Berylliose bei jahrelanger Tatigkeit als Schlosser in einem
Armaturenwerk. Mittelfeld- und unterlappenbetont finden

sich diffuse fein-nodulare und Milchglas-Verschattungen . ............
HRCT bei akuter EAA mit zentrilobuldrem, wattebauschartigem
Milchglasmuster . ... ... ..
HRCT der akuten EAA mit ,,head cheese sign* (gleichzeitiges

Auftreten von Milchglas- und Mosaikmuster) . . ....................
HRCT der chronischen EAA mit Uberlagerung von Milchglas,
Mosaikmuster und retikuldren Verdnderungen .....................
Krankheitslast, errechnet wie im Text dargestellt.

CB chronische Bronchitis, IPF idiopathische Lungenfibrose,

PAP Alveolarproteinose, HP Hypersenitivititspneumonie
(exogen-allergische Alveolitis), 7B Tuberkulose, CAP ambulant
erworbene Pneumonie. (Nach Blancetal. 2019) ....................
Diagnostischer Algorithmus bei Patienten mit Asthma und Verdacht

auf Arbeitsplatzbezug des Asthmas.. . ............................
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a, b Typische Befunde der Silikose a in der konventionellen
Radiografie (Rontgen-Aufnahme des Thorax) und b in der
entsprechenden koronaren Bildrekonstruktion aus der
Niedrigdosis-Multidetektor-Computertomografie (MDCT) des
Thorax. Das Verteilungsmuster der Lungenbefunde folgt einem
Gradienten von apikal (stirkerer Befall) nach basal (geringerer
Befall) sowie von zentral (starkerer Befall) nach peripher
(geringerer Befall); die gepunkteten Linienfiguren auf dem
MDCT-Bild markieren ungefihr die Grenze b. Uberwiegend

kleine Lungenkndtchen (bis ca. 3 mm Durchmesser) weisen eine
hier iberwiegend hohe Rontgendichte auf, welche kalkédhnlich ist,
wihrend ein Teil der Knotchen eher flau und weichteildhnlich

in der Dichte erscheint. Insbesondere im rechten Lungenoberlappen
scheinen die einzelnen kleinen Knotchen zu groferen Formationen
zu verschmelzen (Koaleszenzen). .. ............ ... .. ... .. ....... 252
a—c Typische Lymphknotenbefunde der Silikose a in der
konventionellen Radiografie (Rontgen-Aufnahme des Thorax,
Bildausschnitt, Pfeil) und b in der entsprechenden koronaren
Bildrekonstruktion aus der Niedrigdosis-MDCT des Thorax

im Weichteilfenster (Pfeil). Das typische Eierschalen-Muster

der Hiluslymphknoten-Silikose ist am besten im Knochenfenster

zu erkennen (¢ axiale MDCT-Bildrekonstruktion im Knochenkern).
Bei der Silikose kann der Lymphknotenbefall den parenchymatdsen
Veranderungen auch vorausgehen. Im rechten Lungenoberlappen
zeigen sich zudem Koaleszenzen von silikotischen pulmonalen
Knotchen (Pfeilspitzeninaundb) .. ... ... ... ... L 252
Typische parietale Pleura-Plaques von verschiedener

Auspragung bei der asbestbedingten Pleura-Erkrankung in

der axialen Bildrekonstruktion aus der Niedrigdosis-MDCT

des Thorax im Pleurafenster (Pfeile). Strichférmige

Pleura-Plaques (Pfeil rechts unten) stellen die geringste

Auspragung dar. Spindelformige Pleura-Plaques mit

Verkalkungen (Pfeil oben links) und ohne Verkalkungen

(Pfeil unten rechts) sind oft aufgrund ihrer Erhabenheit

besser zu erkennen. Tafelbergartige Pleura-Plaques gelten

als pathognomonisch fiir die asbestbedingte Pleura-Erkrankung,
insbesondere wenn sie Verkalkungen aufweisen (Pfeil oben links) . . ... .. 253
a—c Typische viszerale Pleura-Plaques von verschiedener
Ausprigung bei der asbest-bedingten Pleura-Erkrankung

mit Asbestose in der axialen Bildrekonstruktion aus der
Niedrigdosis-MDCT des Thorax im Pleurafenster (a Pfeile in

der rechten Thoraxhdlfte). Angrenzend an die postentziindlichen
Narben der Pleura visceralis zeigen sich krihenful3- oder
kometenschweifdhnliche, rundbogige Parenchymbénder,

welche auf eine Einroll-Atelektase (synonym: Kugel-Atelektase)
zulaufen (a Stern-Markierung im rechten Lungenunterlappen).
Ausgehend von einer kleinen subpleuralen Fibrosierung
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Abb. 15.7

Abb. 15.8

Abb. 16.1

Abb. 16.2

im rechten Lungenunterlappen dorsal zeigt sich bis zum groBen

Lappenspalt eine subpleurale curvilineare Linie (a unterer

Pfeil in der rechten Thoraxhélfte; b AusschnittvergroBerung, Pfeile).

Im rechten Lungenoberlappen zeigen sich angrenzend an

einen gemischten parietalen und viszeralen Pleura-Plaque feine

subpleurale Fibrosierungen (¢ AusschnittvergroBerung, Pfeile).

Am linken Lungenunterlappen zeigt die Pfeilspitze auf einen grof3en,

teils verkalkten, tafelbergartigen parietalen Pleura-Plaque,

der als asbesttypisch gilta ....... ... ... .. ... ... .. ... ... .. ... 253
a—c Lungenerkrankung durch Aluminium und seine Verbindungen.

Die chronische inhalative Aufnahme von aluminiumhaltigen

Stduben, Rauchen und Dampfen fithrt zu einer entziindlichen
Fremdkorperreaktion ohne Ausbildung von Granulomen.

Bei der Friihdiagnose zeigen die HRCT und die Niedrigdosis-MDCT des
Thorax in der Lunge milchglasartige Tritbungen mit unscharf

begrenzten, oft peribronchial angeordneten flauen

Fleckschatten oder Knotchen mit Durchmessern bis ca. 3 mm,

welche bevorzugt in den Lungenoberfeldern nachgewiesen

werden (Pfeile in a). Die AusschnittvergroBerung mit hérterer

Fensterung hebt die multiplen kleinen und kleinsten flauen

Knétchen hervor b. Chronische Folgen der Lungenerkrankung

durch Aluminium und seine Verbindungen kdnnen ausgepragte

Fibrosierung und Lungenschrumpfung sein. Die coronare

Bildrekonstruktion im Weichteilfenster ¢ zeigt im Bildausschnitt
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PDEIlc = Phosphodiesterase 1c, EGFR = Epidermal growth
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Diagnostischer Algorithmus zur PH aulerhalb von
PH-Expertenzentren. Dieser Algorithmus wurde aufbauend

auf dem Algorithmus der Arbeitsgruppe Diagnostik des WSPH 2018
(Frost et al. 2019) erstellt. Er beginnt beim klinischen

Verdacht auf eine PH und endet mit der Vorstellung im
Expertenzentrum. Die einzige obligatorische technische
Untersuchung ist die Echokardiografie. Alle anderen

MafBnahmen kénnen auch dem Expertenzentrum iiberlassen werden,
wenn ein klarer Verdacht auf PH vorliegt und eine

. Fast-track“-Uberweisung moglich ist. EKG = Elektrokardiogramm,
HRCT = Diinnschicht-CT, CTPA = CT-Pulmonalisangiografie.
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antikoaguliert, direkt weiter zum PH Expertenzentrum.
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Therapeutischer Algorithmus. Dieser Algorithmus wurde bei

der Kolner Konsensus Konferenz 2015 unter den deutschsprachigen
PH Experten beschlossen und 2018 international publiziert
(Hoeper et al. 2018). Obwohl es sich nicht um eine Leitlinie im
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Komorbiditéten (oft dltere Patienten mit relevanten kardiopulmonalen
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Kombinationstherapie erweitert wird. Schlie8lich kann eine
Lungentransplantation erwogen werden. (Aus Hoeper et al. 2018,

Elsevier, mit freundlicher Genehmigung).........................
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Einwirtsbewegung des Abdomens wéihrend der Inspiration fiihrt. . . . ..
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mittelgradig obstruktiver Ventilationsstorung. Das HRCT in In- und
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Lungenperfusionsszintigrafie. Darstellung der Organe, die durch

den groBen Korperkreislauf versorgt werden (Pfeil oben im Bild:
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Tragersubstanz: mit Technetium-99™ radioaktiv markierte,

makroaggregierte Albuminpartikel. Dorsale Projektion.
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(Aus Glattkietal. 1999) . .. ... 546
a, b Nach Hemihepatektomie bei hepatozellularem Karzinom

bei nutritiv-toxischer Leberzirrhose entwickelte dieser Patient
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Abb. 41.1

Anatomischer Aufbau des sekundiren pulmonalen Lobulus und
pulmonalem Azinus. Dargestellt sind zwei sekundire pulmonale
Lobuli in Relation zur GréBe der Bronchioli. Dariiber hinaus

ist der bei einer Bronchiolitis betroffene Abschnitt der kleinen
Atemwege rot markiert. (Modifiziert nach Kroegel und Costabel 2014). . 554
Schematische Darstellung verschiedener histologischer Subtypen

der Bronchiolitiden sowie der damit assoziierten Erkrankungen.

Die in den Késten stehenden Krankheiten kommen mit den

jeweils benannten unterschiedlichen histologischen Subtypen vor. . ... .. 556
a—d CT-Bilder von verschiedenen Formen der Bronchiolitis.

a Mosaikmuster und verdickte Atemwegswiande bei einer infektidsen
Bronchiolitis durch das Respiratory Syncytial Virus (RSV).

b ,,Headcheese“-Zeichen mit normaler Dichte, erhéhte Dichte

sowie Milchglastritbung und prominente lobulidre Septen bei

einem 52-jahrigen Patienten mit exogen-allergischer Alveolitis
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