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V

Vorwort

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

Um diese Lücke in der Pneumologie zu schließen, erschienen 2002–2004 erstmalig 
drei kleine Bücher zum Thema seltene Lungenerkrankungen von Detlef  Kirsten und 
Ulrich Costabel herausgegeben – ein von vielen gefragtes und geschätztes 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 sorgfältig und möglichst 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 Überblick über die verschiedenen Erkrankungsbilder selbst zu erstellen 
und damit die 2002 begonnene Arbeit fortzusetzen.

Doch der Fortschritt bleibt zum Glück 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 für die Aktualisierung der Beiträge gewinnen, sondern auch wieder ein inter-
disziplinäres 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 täglich leben. Zudem haben wir neue Kapitel aufgenommen, um einen 
noch umfassenderen Überblick über seltene Lungenerkrankungen vermitteln zu 
können.

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 präsentieren zu können.

Wir wünschen Ihnen viel Freude beim Nachschlagen und Lesen und hoffen, dass 
Ihnen unser aktualisiertes Buch eine Hilfe in Ihrer täglichen Arbeit ist.

Ihre
Michael Kreuter
Ulrich Costabel
Felix JF Herth
Detlef  Kirsten
März 2021
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AAV	 ANCA-assoziierte Vaskulitis

ABPA	� allergische bronchopulmonale 
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ABPM	� allergische bronchopulmonale 
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AEP	� idiopathische akute eosinophile 
Pneumonie

AE IPF	� akute Exazerbation einer idio-
pathischen pulmonalen Fibrose

ACE	 Angiotensin-Converting-Enzym

ACI	� airway-centered interstitial 
fibrosis

aCML	� atypische chronische myeloische 
Leukämie

ACR	� American College of  Rheumato-
logy

AFOP	� akute fibrinös organisierende 
Pneumonie

AIP	 akute interstitielle Pneumonie

ALS	 Lung Allocation Score

AML	� Angiolipom; akute myeloische 
Leukämie

ANA	 antinukleäre Antikörper

ANCA	� Anti-Neutrophile zyto-
plasmatische Antikörper

APAH	� assoziierte pulmonale arterielle 
Hypertonie

APT	� Amiodaron-induzierte pulmo-
nale Toxizität

ARDS	� Acute Respiratory Distress Syn-
drome

ARS	� Aminoacyl-Trans-
fer-RNA(tRNA)-Synthetase

ASS	 Antisynthetase-Syndrom

ATRA	 All-Trans-Retinol-Säure

BAC	 bronchoalveoläres Karzinom

BAL	 bronchoalveoläre Lavage

BALT	� bronchusassoziiertes lymphati-
sches Gewebe

BCG	� bronchozentrische Granuloma-
tose

BHD	 Birt-Hogg-Dubé-Syndrom

BO	 Bronchiolitis obliterans

BOOP	� Bronchiolitis obliterans mit or-
ganisierender Pneumonie

BOS	� Bronchiolitis-obliterans-Syn-
drom

CEP	� idiopathische chronische eosino-
phile Pneumonie

CF	� zystische Fibrose (Muko-
viszidose)

chILD	� Children‘s Interstitial Lung Di-
sease

CMML	� chronische myelomonozytäre 
Leukämie

CMV	 Cytomegalievirus

COP	� kryptogen organisierende Pneu-
monie

COPD	� chronisch obstruktive Lungen-
erkrankung

CPAP	� continuous positive airway pres-
sure

CPFE	� kombinierte pulmonale Fibrose 
und Emphysem

CT	 Computertomografie

CTD	� Connective Tissue Disease, 
Kollagenose

CTD-ILD	 Kollagenose-assoziierte ILD

CTPH	� chronisch thromboembolische 
pulmonale Hypertonie

CVD	� Kollagenose, Collagen Vascular 
Disease

CVID	� Common Variable Immunodefi-
ciency
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DGP	� Deutsche Gesellschaft für 
Pneumologie und Beatmungs-
medizin

DIP	� desquamative interstitielle 
Pneumonie

DIPNECH	� diffuse idiopathische pulmo-
nale neuroendokrine Zell-
hyperplasie

DLCO	 CO-Diffusionskapazität

DPB	 diffuse Panbronchiolitis

DPLD	� diffuse parenchymatöse 
Lungenerkrankungen

EAA	� exogen-allergische Alveolitis 
(Hypersensitivitäts-
pneumonitis)

EBUS	 endobronchialer Ultraschall

ECMO	� extrakorporale Membranoxy-
genierung

EDX	� energiedispersive Röntgen-
mikroanalyse

EGPA	� eosinophile Granulomatose 
mit Polyangiitis

EILO	� exercise-induced laryngeal 
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GERD	� gastroösophageale Reflux-
krankheit

GGO	 ground glass opacification

GLILD	� granulomatöse lymphozytäre 
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erkrankung

GM-CSF	� Granulocyte-monocyte colony 
stimulating factor

GÖR	 gastroösophagealer Reflux

GPA	 Granulomatose mit Polyangiitis

GvHD	 Graft versus Host Disease

HAART	� hochaktive antiretrovirale 
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HES	 hypereosinophiles Syndrom

HHV	 Humanes Herpesvirus
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HPAH	 Hereditäre PAH
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HRCT	� hochauflösendes CT, Dünn-
schicht-CT

HSV	 Herpes-simplex-Virus

HTLV-1	� humaner T-lymphotropischer 
Virus Typ I

HX	 Histiozytosis X

ICI	 Immun-Checkpoint-Inhibitor

ICOERD	� International Classification of 
Occupational and Environ-
mental Respiratory Diseases

ICS	 inhalative Steroide

IIM	� idiopathische inflammatorische 
Myopathie

ILD	 interstitielle Lungenerkrankung

ILLD	� interstitielle Lungen- und Leber-
erkrankung

ILO	� intermittierende laryngeale Obst-
ruktion

iNSIP	� idiopathische nichtspezifische 
interstitielle Pneumonie

IPAF	� interstitielle Pneumonie mit 
autoimmunen Merkmalen

IPAH	� idipoathische pulmonale arte-
rielle Hypertonie

IPF	� idiopathische pulmonale Fibrose, 
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IPH	� idiopathische pulmonale Hämo-
siderose

IPP	� idiopathische interstitielle Pneu-
monie

IPS	� idiopathisches Pneumoniesyn-
drom

LAM	 Lymphangioleiomyomatose

LAS	 Lung Allocation Score

LCH	 Langerhans-Zell-Histiozytose

LIP	� idiopathische lymphozytäre 
interstitielle Pneumonie

LTOT	 Langzeitsauerstofftherapie

LYG	 lymphomatoide Granulomatose

MCTD	� Mixed Connective Tissue Di-
sease

MDCT	 Multi-Detektor-CT

MDS	 myelodysplastisches Syndrom

MIP	 Maximumintensitätsprojektion

MPA	 mikroskopische Polyangiitis

MRT	 Magnetresonanztomografie

NEHI	� neuroendokrine Zellhyperplasie 
des Säuglings

NHL	 Non-Hodgkin-Lymphom

NIV	 nichtinvasive Beatmung

NSAID	� non-steroidal anti-inflammatory 
drug

NSG	� nekrotisierende Sarcoid-Granu-
lomatose

NSIP	� nichtspezifische interstitielle 
Pneumonie

ODTS	 Organic-dust-toxic-Syndrom

OP	 organisierende Pneumonie

PAH	 pulmonale arterielle Hypertonie

PAM	� pulmonale alveoläre Mikro-
lithiasis

PAP	� (juvenile) pulmonale Alveolar-
proteinose

PAP	 pulmonal arterieller Druck

PAWP	� pulmonal arterieller Wed-
ge-Druck

PBSCT	� allogene periphere Blutstamm-
zelltransplantation

PCD	 primäre ziliäre Dyskinesie

PCH	� pulmonal-kapilläre Hämangiog-
matose

PDE5i	 Phosphodiesterase-5-Inhibitoren

PDGFR	� Platelet-derived growth factor re-
ceptor

PEA	 Pulmonalisendarterektomie

PET	 Positronenemissionstomografie

PF-ILD	 progredient fibrosierende ILD

PH	 pulmonale Hypertonie

PIG	� pulmonale interstitielle Glyko-
genose

PJP	� Pneumocystis-jirovecii-Pneumo-
nie

pLCH	� pulmonale Langerhans-Zell-His-
tiozytose

PPFE	� pleuroparenychmale Fibroelast-
ose

PPHN	� persistierende pulmonale Hyper-
tonie des Neugeborenen

PR	 pulmonale Rehabilitation

PVOD	� pulmonale veno-okklusive Er-
krankung

RA	 Rheumatoide Arthritis

RA-ILD	� Rheumatoide-Arthritis-
assoziierte ILD

RB	 respiratorische Bronchiolitis

RB-ILD	� respiratorische Bronchiolitis-in-
terstitielle Lungenerkrankung

SAA	 Serum-Amyloid A

SAFS	� Severe Asthma with Fungal Sen-
sitization

SAP	 Serum-Amyloid P
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SEM	 Rasterelektronenmikroskopie

SJMS	 Swyer-James-Macleod-Syndrom

SLB	 chirurgische Lungenbiopsie

SLE	� systemischer Lupus erythema-
todes

TBB	 transbronchiale Biopsie

Tbc	 Tuberkulose

TBCB	 transbronchiale Kryobiopsie

TEM	� Transmissionselektronenmikro-
skopie

TKI	 Tyrosinkinase-Inhibitoren

TS	 tuberöse Sklerose

TVT	 tiefe Venenthrombose

uILD	� unklassifizierbare interstitielle 
Lungenerkrankung

UIP	 Usual Interstitial Pneumonia

VATS	 video-assisted thoracic surgery

VCD	 Vocal Cord Dysfunction

VEGF	� Vascular endothelial growth 
factor

VZV	 Varizella-Zoster-Virus

WE	 Wood-Einheit
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Abb. 3.5	 a–c Erhöhte Dichte des Lungenparenchyms. a Geografisch  
verteiltes Milchglas (Pfeil) bei einem Patienten mit einer  
Pneumozystis-jiroveci-Pneumonie. Die Abgrenzbarkeit der  
Lungengefäße in den Arealen mit erhöhter Dichte ist erhalten.  
b Konsolidierung des Mittellappens bei einem Patienten mit  
einem Adenokarzinom mit lepidischer Wachstumsform. Weder  
die Gefäße noch die Wände der luftgefüllten Bronchien sind  
abgrenzbar. c Totalatelektase des Mittellappens bei einem  
Patienten mit einem Karzinoid im Bereich des Abgangs des  
Mittellappenbronchus. Die Resorption der Luft aus den  
Lufträumen führt zu einem Anstieg der Dichte sowie zu einer  
Volumenreduktion������������������������������������������������������������������������������������������ 25

Abb. 3.6	 a–c Verminderte Dichte des Lungenparenchyms. a  
Oberlappenbetontes zentrilobuläres Emphysem (Pfeil). 
 b Multiple Lungenzysten (Pfeile) bei einer Patientin mit  
Lymphangioleiomyomatose. c Glatt begrenzte dünnwandige  
Kaverne (Pfeil) bei einer Patientin mit Tuberkulose�������������������������������������� 26

Abb. 3.7	 Aufbau des sekundären pulmonalen Lobulus. Der sekundäre  
pulmonale Lobulus ist die kleinste anatomische Einheit der  
Lunge, die noch von einem eigenen bindegewebigen Septum  
begrenzt wird. In jeden pulmonalen Lobulus ziehen 2–3  
bronchovaskuläre Bündel bestehend aus einer lobulären  
Bronchiole, lobulären Arteriole und einer Bronchialarterie.  
Das im sekundären pulmonalen Lobulus oxygenierte Blut  
wird durch lobuläre Venolen drainiert, welche in den Wänden  
des sekundären pulmonalen Lobulus verlaufen. Lymphgefäße finden  
sich entlang der Pleura, den Wänden des sekundären pulmonalen  
Lobulus sowie des bronchovaskulären Bündels���������������������������������������������� 26

Abb. 3.8	 Septale retikuläre Verdichtungen bei einer 85 Jahre alten  
Patientin mit kardialer Dekompensation. Die retikulären  
Verdichtungen entsprechen gestauten Lungenvenen�������������������������������������� 27

Abb. 3.9	 Vollständig reversible nichtseptale retikuläre Verdichtungen durch  
Bleomycin-Toxizität���������������������������������������������������������������������������������������� 27

Abb. 3.10	 Zuordnung pulmonaler Noduli zu einem pulmonalen  
Kompartiment. Links: Zentrilobuläre Noduli werden  
entweder durch Erkrankungen der kleinen Atemwege  
oder vaskuläre Pathologien bedingt. Im Unterschied zu Noduli  
in peribronchialer Verteilung oder zufälliger Verteilung sparen  
zentrilobuläre Noduli die Pleura aus. Mitte: Peribronchiale  
Noduli sind Pathologien des lymphatischen Systems zuzuordnen  
und zeigen daher eine Prädominanz für die Pleura, die  
interlobulären Septen und bronchovaskuläre Bündel. Rechts:  
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Abb. 3.11	 CT eines 44 Jahre alten Patienten mit Belastungsdyspnoe.  
Es finden sich multiple Noduli in beiden Lungen sowie  
eine mediastinale und hiläre 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���������������������������������������������������������������������������������������������� 28

Abb. 3.12	 UIP-Muster bei einem 53 Jahre alten Patienten mit einer IPF.  
Retikuläre Verdichtungen und Honeycombing in basaler  
und subpleuraler Betonung���������������������������������������������������������������������������� 29

Abb. 3.13	 NSIP bei einem 45 Jahre alten Patienten mit Sklerodermie.  
Ausgedehnte Milchglasverdichtungen neben nichtseptalen  
retikulären Verdichtungen in basaler und peripherer Verteilung  
und einer relativen Aussparung des unmittelbaren  
Subpleuralraums�������������������������������������������������������������������������������������������� 29

Abb. 3.14	 Kryptogen organisierende Pneumonie (COP) bei einem  
51 Jahre alten Patienten. Bandförmige Konsolidierungen in  
basaler und subpleuraler Verteilung mit bandförmigen,  
entlang der Bronchien zum Hilus ziehenden Konsolidierungen.  
Weiter hinweisend auf  eine COP ist die abschnittsweise Aussparung  
des unmittelbaren Subpleuralraums . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .                    �������������������� 30

Abb. 3.15	 Chronisch exogen-allergische Alveolitis bei einem 57 Jahre alten  
Patienten. Ausgedehnte nichtseptale retikuläre Verdichtungen mit  
begleitenden Bronchiektasien und flächigen Milchglasverdichtungen  
(Kreis). Zusätzlich finden sich in der Lunge auch einzelne überblähte  
Areale (Sternchen) sowie zahllose unscharf  begrenzte kleinnoduläre  
Verdichtungen (Pfeil), die auf  eine subakute Komponente der  
EAA hinweisen ���������������������������������������������������������������������������������������������� 31

Abb. 4.1	 a–h Bei diffusen parenchymatösen Lungenerkrankungen  
unterschiedlicher Ursache finden sich typische histologische Muster,  
die auch in Kombinationen auftreten können: a UIP-Muster:  
Das Muster der gewöhnlichen interstitiellen Pneumonie (UIP)  
zeigt subpleurale Honigwaben und fibroblastäre Foki  
(Hämatoxylin-Eosin-Färbung [HE], Originalvergrößerung 100-fach). 
b NSIP-Muster: Das Muster der nichtspezifischen interstitiellen  
Pneumonie (NSIP) ist durch einen gitterförmigen entzündlichen bzw. 
fibrosierenden Prozess charakterisiert, fibroblastäre Foki werden nicht 
gefunden (HE, Originalvergrößerung 40-fach). c OP-Muster: Beim  
Muster der organisierenden Pneumonie (OP) sind in den Alveolen,  
Alveolargängen und Bronchiolen herdförmige Formationen von  
Granulationsgewebe nachweisbar (HE, Originalvergrößerung 100-fach). 
d DAD-Muster: Bei dem Muster des diffusen Alveolarschadens (DAD) 
finden sich typische hyaline Membranen an der Alveolaroberfläche, eine 
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geringe intraalveoläre Makrophagenreaktion und ein geringes  
interstitielles Infiltrat, in späteren Stadien erfolgt eine  
Granulationsgewebsbildung anstelle der Membranen (HE,  
Originalvergrößerung 200-fach). e DIP-Muster: Das Muster  
der desquamativen interstitiellen Pneumonie (DIP) ist durch ein  
uniformes Bild mit ausgeprägter intraalveolärer  
Makrophagenaggregation und eine diffuse interstitielle Fibrose  
gekennzeichnet (HE, Originalvergrößerung 40-fach). f RB-ILD-Muster:  
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Abb. 15.3	 a, b Typische Befunde der Silikose a in der konventionellen  
Radiografie (Röntgen-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 (stärkerer Befall) nach basal (geringerer  
Befall) sowie von zentral (stärkerer Befall) nach peripher  
(geringerer Befall); die gepunkteten Linienfiguren auf  dem  
MDCT-Bild markieren ungefähr die Grenze b. Überwiegend  
kleine Lungenknötchen (bis ca. 3 mm Durchmesser) weisen eine  
hier überwiegend hohe Röntgendichte auf, welche kalkähnlich ist,  
während ein Teil der Knötchen eher flau und weichteilähnlich  
in der Dichte erscheint. Insbesondere im rechten Lungenoberlappen  
scheinen die einzelnen kleinen Knötchen zu größeren Formationen  
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Abb. 15.4	 a–c Typische Lymphknotenbefunde der Silikose a in der  
konventionellen Radiografie (Röntgen-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  
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Abb. 15.5	 Typische parietale Pleura-Plaques von verschiedener  
Ausprägung bei der asbestbedingten Pleura-Erkrankung in  
der axialen Bildrekonstruktion aus der Niedrigdosis-MDCT  
des Thorax im Pleurafenster (Pfeile). Strichförmige  
Pleura-Plaques (Pfeil rechts unten) stellen die geringste  
Ausprägung dar. Spindelförmige 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 für die asbestbedingte Pleura-Erkrankung,  
insbesondere wenn sie Verkalkungen aufweisen (Pfeil oben links) �������������� 253

Abb. 15.6	 a–c Typische viszerale Pleura-Plaques von verschiedener  
Ausprägung 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 Thoraxhälfte). Angrenzend an die postentzündlichen  
Narben der Pleura visceralis zeigen sich krähenfuß- oder  
kometenschweifähnliche, rundbogige Parenchymbänder,  
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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im rechten Lungenunterlappen dorsal zeigt sich bis zum großen  
Lappenspalt eine subpleurale curvilineare Linie (a unterer  
Pfeil in der rechten Thoraxhälfte; b Ausschnittvergrößerung, Pfeile).  
Im rechten Lungenoberlappen zeigen sich angrenzend an  
einen gemischten parietalen und viszeralen Pleura-Plaque feine  
subpleurale Fibrosierungen (c Ausschnittvergrößerung, Pfeile).  
Am linken Lungenunterlappen zeigt die Pfeilspitze auf  einen großen,  
teils verkalkten, tafelbergartigen parietalen Pleura-Plaque,  
der als asbesttypisch gilt a���������������������������������������������������������������������������� 253

Abb. 15.7	 a–c Lungenerkrankung durch Aluminium und seine Verbindungen.  
Die chronische inhalative Aufnahme von aluminiumhaltigen  
Stäuben, Rauchen und Dämpfen führt zu einer entzündlichen  
Fremdkörperreaktion ohne Ausbildung von Granulomen.  
Bei der Frühdiagnose zeigen die HRCT und die Niedrigdosis-MDCT des  
Thorax in der Lunge milchglasartige Trübungen mit unscharf  
begrenzten, oft peribronchial angeordneten flauen  
Fleckschatten oder Knötchen mit Durchmessern bis ca. 3 mm,  
welche bevorzugt in den Lungenoberfeldern nachgewiesen  
werden (Pfeile in a). Die Ausschnittvergrößerung mit härterer  
Fensterung hebt die multiplen kleinen und kleinsten flauen  
Knötchen hervor b. Chronische Folgen der Lungenerkrankung  
durch Aluminium und seine Verbindungen können ausgeprägte  
Fibrosierung und Lungenschrumpfung sein. Die coronare  
Bildrekonstruktion im Weichteilfenster c zeigt im Bildausschnitt  
multiple hiläre und mediastinale Lymphknoten  
bei Aluminiumstaublunge (Aluminose). Die wie ausgegossen  
erscheinenden Lymphknoten weisen typischerweise eine  
übernormal erhöhte Dichte auf, welche allerdings geringer ist  
als bei Verkalkungen und keine Zeichen der Fibrosierung erkennen  
lässt (vgl. auch Vahlensieck et al. 2000)�������������������������������������������������������� 254

Abb. 15.8	 a–d Ausgedehntes Lungenkarzinom vom pleuralen Typ (Pfeile).  
Bei der Beweisführung für den Zusammenhang zwischen  
Lungenkarzinom und Asbest-Exposition können in der  
Computertomografie (CT, HRCT, MDCT) als asbesttypisch  
geltende Veränderungen an Pleura und/oder Lungenparenchym  
im Sinne sog. „Brückenbefunde“ herangezogen werden. Dabei gelten  
Pleurabefunde als spezifischer als Lungenbefunde, sodass den  
Pleurabefunden eine höhere Beweiskraft zugemessen wird.  
Mögliche asbestbedingte parietale und viszerale Pleura-Plaques  
weisen z. T. geringe Verkalkungen auf  (Pfeilspitzen in c und d) ������������������ 260

Abb. 16.1	 Anhand des Röntgen-Thoraxbildes lässt sich in manchen  
Fällen die Verdachtsdiagnose einer pLCH stellen – wie hier bei einem  
Patienten mit einem Nikotinkonsum von 50 Packungsjahren���������������������� 267

Abb. 16.2	 CT-Thorax einer 58-jährigen Frau mit Noduli und nur geringen  
Zystenbildungen beidseits (frühes Stadium). Histologische  
Sicherung einer pLCH, einer RB-ILD und zusätzlicher  
organisierender Pneumonie�������������������������������������������������������������������������� 268
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Abb. 17.1	 a–c Thorax-CT bei Lymphangioleiomyomatose; a Wenige kaum  
erkennbare Zysten. b Zahlreiche Zysten mit zumeist breiten  
Parenchymbrücken. c Zysten an Zysten mit nur wenig  
unverändertem Lungenparenchym �������������������������������������������������������������� 277

Abb. 19.1	 Röntgenthoraxbild einer CEP���������������������������������������������������������������������� 294
Abb. 19.2	 CT-Thorax bei CEP mit wandernden Infiltraten����������������������������������������� 294
Abb. 20.1	 a, b Radiologische Befunde bei PAP. a Röntgen-Thorax:  

Beidseitige, diffuse alveoläre Verschattung. b HRCT:  
Pflastersteinrelief- und Milchglasmuster in geografischer Verteilung���������� 307

Abb. 20.2	 a, b BAL-Befunde bei PAP: a Milchige Trübung der gewonnenen  
Flüssigkeit bei einer Ganzlungenlavage. b Klassische mikroskopische  
Konstellation mit schaumigen Makrophagen, reichlichem  
Zelldebris und azellulären Korpuskeln (MGG-Färbung)���������������������������� 309

Abb. 21.1	 Algorithmus für die Diagnostik und Behandlung der  
Amyloidose im Respirationstrakt ���������������������������������������������������������������� 321

Abb. 21.2	 a, b Pulmonale Rundherd-Amyloidose mit bronchialer  
Blutung zum Zeitpunkt der Diagnostik. a Röntgen-Thoraxbild  
mit Darstellung unterschiedlich großer, überwiegend rundlicher  
Herde ohne Nachweis von Einschmelzungen, aber mit  
unterschiedlich ausgeprägter Verkalkung. b Im CT stellen sich  
neben den wechselnd großen und unterschiedlich stark verkalkten  
Rundherden subpleurale Herde ohne Einschmelzungen dar������������������������ 329

Abb. 23.1	 Computertomografie der Lunge von einem Patienten  
mit idiopathischer pulmonaler Hämosiderose. Dargestellt ist  
die charakteristische Milchglasverschattung als Zeichen der  
alveolären Hämorrhagie. (Mit freundlicher Genehmigung von  
Prof. Dr. med. C. P. Heussel, Heidelberg)���������������������������������������������������� 343

Abb. 24.1	 HE, 200x, transthorakale Lungenbiopsie, dichtes Infiltrat  
von Lymphozyten und Plasmazellen. (Mit freundlicher  
Genehmigung von Prof. Dr. med. A. Roessner; Otto-von-Guericke- 
Universität Magdeburg; Institut für Pathologie)������������������������������������������ 350

Abb. 24.2	 IgG4 (Maus, monoklonaler Klon MRQ-44), 200x,  
transthorakale Lungenbiopsie. (Mit freundlicher Genehmigung  
von Prof. Dr. med. A. Roessner; Otto-von-Guericke-Universität  
Magdeburg; Institut für Pathologie)������������������������������������������������������������ 350

Abb. 24.3	 a, b a CT-Thorax eines 43-jährigen Patienten mit  
Autoimmunpankreatitis und pleuraständigem Rundherd  
rechts (roter Pfeil). b CT-Thorax eines 73-jährigen Patienten  
mit ausgedehnter Konsolidierung im rechten Unterlappen  
(roter Pfeil)�������������������������������������������������������������������������������������������������� 351

Abb. 25.1	 a–d HRCT-Thorax-Befunde bei 4 verschiedenen Patienten.  
In a und b sind Befunde bei zwei Patienten mit führend  
granulomatösen Läsionen dargestellt, in c ein Patient mit  
überwiegend LIP. In d ist das HRCT eines Patienten abgebildet,  
der bereits ausgedehnte fibrotische Läsionen im Alter  
von 30 Jahren aufwies���������������������������������������������������������������������������������� 356
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Abb. 26.1	 Persistierende Tachypnoe des Säuglings, im amerikanischen  
Raum auch neuroendokrine Zellhyperplasie des Säuglings genannt.  
Im HRCT finden sich auf  der Inspirationsaufnahme typischerweise  
geografisch angeordnete Milchglastrübungen, die insbesondere  
die Lingula, den Mittellappen sowie die paramediastinalen und  
parahilären Segmente betreffen. Dieses Muster wird auf  
Exspirationsscans deutlich verstärkt und gilt als pathogonomische  
für die Diagnosestellung in Zusammenschau mit der  
klinischen Präsentation�������������������������������������������������������������������������������� 368

Abb. 26.2	 Alveolarproteinose durch Mutation im CSF2RA-Gen.  
Charakteristisches „crazy paving pattern“ aufgrund von  
Überlagerung von Milchglastrübung und Betonung der  
Septen der sekundären Lobuli. �������������������������������������������������������������������� 371

Abb. 26.3	 ABCA3-Defizienz mit protrahiertem Verlauf  bei einem 4  
Jahre alten Kind. Beachte die geografisch angeordneten  
Milchglastrübungen, fibrotischen Verdichtungen und einzelnen  
kleinen Lungenzysten ���������������������������������������������������������������������������������� 374

Abb. 27.1	 Motile Zilien besitzen meist eine 9 + 2-Struktur, bei der 9  
Doppeltubuli um ein Zentraltubulus-Paar (doppelte braune  
Pfeilspitze) angeordnet sind, das über Radialspeichen (graue Pfeilspitze)  
mit den äußeren Tubuluspaaren in Verbindung steht. Die  
Doppeltubuli (blaue Pfeilspitze) sind über Multiproteinkomplexe  
(Nexin-Link-Dynein-regulatorischer Komplex; braune Pfeilspitze)  
miteinander verbunden. Äußere (rote Pfeilspitze) und innere  
(schwarze Pfeilspitze) Dynein-Arme spielen eine zentrale Rolle bei  
der Generierung und Regulation des Zilienschlags�������������������������������������� 382

Abb. 28.1	 Pathogenese der CF-Lungenerkrankung. CFTR-Dysfunktion  
führt in der Lunge zu einer Austrocknung des  
Atemwegsoberflächenfilms und dadurch zu einer Störung der  
mukoziliären Clearance und Mukusobstruktion. Dies führt zu  
einer chronischen bakteriellen Infektion und neutrophilen  
Inflammation der Atemwege. In der Folge kommt es Ausbildung  
von Bronchiektasen und zur progredienten Destruktion des  
Lungenparenchyms�������������������������������������������������������������������������������������� 391

Abb. 28.2	 Chronische Rhinosinusitis bei CF. MRT der Nasennebenhöhlen  
von 2 Patienten mit CF mit relativ leichten (links) und  
ausgeprägten (rechts) CF-typischem Veränderungen. Zu den  
charakteristischen Veränderungen gehören eine chronische  
Schleimhautschwellung (schwarzer Pfeil = moderate  
Schleimhautschwellung im Sinus maxillaris, weißer Pfeil =  
Schleimhautschwellung der Ethmoidalzellen und der Nasenhaupthöhle, 
schwarzer Pfeilkopf = ausgeprägte Schleimhautschwellung des Sinus maxil-
laris), die Bildung von Muko(pyo)zelen (Lumen der Sinus  
durch T2-hypointenses Sekret vollständig verlegt) sowie in den  
Nasennebenhöhen entstehende Polypen (weißer Pfeilkopf =  
Durchtritt der polypösen Veränderung durch den Hiatus seminlunaris  
mit Verlegung der Nasenhaupthöhle). (Mit freundlicher Genehmigung  
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Abb. 28.3	 CF-Lungenerkrankung: Charakteristische Veränderungen  
im Röntgen-Thorax bei moderater (links) und fortgeschrittener (rechts) 
CF-Lungenerkrankung. Die durch den weißen Pfeil markierten parallel 
verlaufenden Linienschatten entsprechen einer Bronchiektase im rechten 
Unterfeld. Die schwarzen Pfeile markieren die bei fortgeschrittener  
CF-Lungenerkrankung typischen multiplen Ringschatten sowie  
fleckigen Transparenzminderungen aufgrund von diffusen  
Bronchiektasen und peripherem Mucus Plugging.  
Der Asterisk bezeichnet einen zerstörten rechten Oberlappen,  
bei dem multiple Bronchiektasen, eine Konsolidierung sowie eine  
Volumenminderung zu erkennen sind. (Mit freundlicher  
Genehmigung von J.-P. Schenk und M. Wielpütz, Radiologische  
Klinik, Universitätsklinik Heidelberg) �������������������������������������������������������� 394

Abb. 28.4	 CF-Lungenerkrankung: Charakteristische Veränderungen der  
Morphologie und Perfusion im MRT. MRT-Aufnahmen der  
Lunge von CF-Patienten mit unterschiedlicher Ausprägung der  
Lungenerkrankung (leicht, moderat, schwer). Sowohl die T1- als  
auch die T2-Wichtung zeigen in allen Krankheitsstadien  
charakteristische Bronchialwandverdickungen und Bronchiektasen  
(weiße Pfeile) sowie Mucus Plugging (schwarze Pfeilköpfe).  
Bei dem schwer betroffenen CF-Patienten zeigt sich zusätzlich ein  
zerstörter rechter Oberlappen mit multiplen Bronchiektasen,  
Konsolidierung und Volumenminderung (Asterix).  
Die schwarzen Pfeile bezeichnen pleurale Reaktionen.  
In den Perfusionsaufnahmen zeigen sich typische Perfusionsdefekte.  
Diese sind durch hypoxische pulmonale Vasokonstriktion durch  
Mukusobstruktion in den kleinen Atemwegen, im fortgeschrittenen  
Stadium jedoch auch durch den Verlust von funktionellem  
Lungenparenchym bedingt (weiße Pfeilköpfe). (Mit freundlicher  
Genehmigung von J.-P. Schenk und M. Wielpütz, Radiologische Klinik, 
Universitätsklinik Heidelberg)���������������������������������������������������������������������� 395

Abb. 29.1	 a, b Pulmonale Aktinomykose mit Abszess links pektoral  
(DD per continuatem) bei einer 54-jährigen Patientin: a vor  
Therapie, b nach 6 Wochen mit zwischenzeitlich erfolgter  
operativer Abszessdrainage und antibiotischer Behandlung������������������������ 405

Abb. 30.1	 Pathophysiologische Teufelskreise bei pulmonaler Hypertonie.  
Die Abbildung stellt dar, wie beginnend mit einem konstriktiven  
Remodeling der Pulmonalgefäße und erhöhtem Druck in der  
Gefäßwand multiple sekundäre Mechanismen aktiviert werden,  
die das Remodeling verstärken. Die Mechanismen betreffen die  
vaskulären konstriktiven Reflexe (z. B. Bayliss-Reflex), die endotheliale 
Funktion und die Genexpression (PGI

2S = Prostazyklinsynthase, 
ETS = Endothelinsynthase, PDE5 = Phosphodiesterase 5,  
PDGFR = Platelet-derived growth factor receptor,  
VIP = vasointestinales Peptid, 5-HT = Serotonin und seine  
Transporter, BMPR2 = Bone morphogenetic protein receptor 2,  

Abbildungsverzeichnis

https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_28#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_29#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_29#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_29#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_29#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_30#Fig1


XXXVI

NOS = NO-Synthase, Kv = spannungsabhängige Kaliumkanäle,  
ROK = rhoKinase, EVE = endogene vaskuläre Elastase,  
PDE1c = Phosphodiesterase 1c, EGFR = Epidermal growth  
factor receptor). (Adaptiert nach Olschewski und Olschewski 2011)���������� 424

Abb. 30.2	 Diagnostischer Algorithmus zur PH außerhalb 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  
Maßnahmen können auch dem Expertenzentrum überlassen werden,  
wenn ein klarer Verdacht auf  PH vorliegt und eine  
„Fast-track“-Überweisung möglich ist. EKG = Elektrokardiogramm, 
HRCT = Dünnschicht-CT, CTPA = CT-Pulmonalisangiografie.  
* Falls akute Lungenembolie ausgeschlossen oder Patient bereits  
antikoaguliert, direkt weiter zum PH Expertenzentrum.  
** Falls Herzkrankheit ausgeschlossen, direkt weiter zum PH-
Expertenzentrum. ***Falls FEV1>60 %, FVC >70 % und geringe  
Veränderungen im HRCT, direkt weiter zum PH-Expertenzentrum.  
(Adaptiert nach Frost et al. 2019)���������������������������������������������������������������� 430

Abb. 30.3	 Therapeutischer Algorithmus. Dieser Algorithmus wurde bei  
der Kölner 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  
engeren Sinne handelt, spiegelt der Algorithmus doch die  
therapeutischen Entscheidungen in den Expertenzentren sehr gut  
wider. Bei Verdacht auf  PAH wird in einem Expertenzentrum die  
Diagnose bestätigt und ein Vasoreaktivitätstest durchgeführt.  
Bei klassischen PAH-Patienten (meist jünger, ohne relevante  
Komorbiditäten) wird eine orale Kombinationstherapie gestartet.  
Liegt ein hohes Mortalitätsrisiko vor, wird eine Triple-Therapie  
(s. Text) inklusive i.v. Prostanoid gestartet. Bei PAH mit  
Komorbiditäten (oft ältere Patienten mit relevanten kardiopulmonalen 
Komorbiditäten) wird zunächst eine orale Monotherapie gestartet,  
welche bei unzureichendem klinischem Ansprechen auf  eine  
Kombinationstherapie erweitert wird. Schließlich kann eine  
Lungentransplantation erwogen werden. (Aus Hoeper et al. 2018,  
Elsevier, mit freundlicher Genehmigung) ���������������������������������������������������� 432

Abb. 31.1	 Intraoperativer Situs eines atrophen Zwerchfells bei Zwerchfellparese.  
Sicht auf  die Facies diaphragmatica der Milz nach operativer  
Eröffnung des Zwerchfells���������������������������������������������������������������������������� 440

Abb. 31.2	 Vergleich von Thorax- und Abdomenbewegung während der  
Inspiration bei gesundem Zwerchfell (oben) und  
Zwerchfellparese (unten), welche zu einer paradoxen  
Einwärtsbewegung des Abdomens während der Inspiration führt�������������� 441
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Abb. 31.3	 a–c Darstellung des radiologischen Verlaufes eines 52-jährigen  
Patienten a präoperativ sowie b 3 und c 18 Monate nach erfolgter  
operativer Zwerchfellraffung bei idiopathischer linksseitiger  
Zwerchfellparese ������������������������������������������������������������������������������������������ 444

Abb. 32.1	 a–c Röntgen-Thorax, HRCT und Perfusionsszintigrafie einer  
72-jährigen Patientin mit SJMS links: Hypertransparenz und  
Gefäßrarefizierung der betroffenen Seite, szintigrafisch deutliche  
Minderperfusion ������������������������������������������������������������������������������������������ 449

Abb. 33.1	 Algorithmus für die Evaluation von Patienten mit einem  
schwierigen/schweren Asthma���������������������������������������������������������������������� 457

Abb. 34.1	 a A. fumigatus mit Hyphen, Konidiophoren, Sporen (Konidien).  
b A. fumigatus, Mycel. c A. fumigatus, 24-h-Kolonie. d A. fumigatus,  
5 Tage alte Kolonie. (Freundlicherweise zur Verfügung gestellt  
von Dr. Th. Köller und Prof. Dr. A. Podbielski, Institut für  
Medizinische Mikrobiologie, Virologie und Hygiene,  
Universitätsmedizin Rostock)���������������������������������������������������������������������� 471

Abb. 34.2	 Immunpathogenese der ABPA. Die eingeatmeten A.-fumigatus- 
Sporen entwickeln sich zu Hyphen,die in den Atemwegen  
potenziell toxische Substanzen freisetzen. Diese Allergene lösen  
eine Mischform aus einer Typ-I/IgE-vermittelten und einer  
Typ-III/Immunkomplex-vermittelten Immunreaktion aus,  
möglicherweise auch einer Typ-IV-Reaktion. Einzelheiten im Text ������������ 473

Abb. 34.3	 Algorithmus zur Diagnose einer ABPA�������������������������������������������������������� 474
Abb. 34.4	 Sputum-Glas bei ABPA mit Bronchiektasen������������������������������������������������ 476
Abb. 34.5	 Bronchografie mit Nachweis sakkulärer, zentraler Bronchiektasen  

bei ABPA. (Aus Virchow 2011)�������������������������������������������������������������������� 478
Abb. 34.6	 a–c Typische radiologische Veränderungen bei ABPA. a Zentrale,  

rechtsbetonte Bronchiektasen bei ABPA mit Mucoid Impaction,  
„gloved finger“ und„pearls on a string“. b Zentrale und periphere  
Bronchiektasen mit Mucoid Impaction rechts ventral bei ABPA.  
c Zentrale und periphere, sakkuläre Bronchiektasen mit Mucoid  
Impaction, Bronchialwandverdickung���������������������������������������������������������� 480

Abb. 34.7	 Mucoid Impaction – angedeutet „Gloved-finger-Schatten“  
bei ABPA������������������������������������������������������������������������������������������������������ 481

Abb. 35.1	 Die Abbildung zeigt den Zusammenhang zwischen  
AAT-Serumspiegel, Proteinase-Inhibitor(Pi)-Genotyp und  
Erkrankungsrisiko für Lunge und Leber. (Adaptiert nach Schwerk  
und Kardoff  2010)���������������������������������������������������������������������������������������� 497

Abb. 35.2	 Mehr als M-Protein (Wildtyp) können Z-AAT-Proteine  
(häufigste Mutation) polymerisieren, was durch Zigarettenrauch  
zusätzlich gefördert wird. Die Polymere können in der Leber  
akkumulieren und dort zur Leberzirrhose führen. Der Verlust der  
protektiven Eigenschaften des Wildtyp-AAT-Proteins, zusammen  
mit proinflammatorischen und immunmodulatorischen  
Eigenschaften des Z-Proteins sowie dessen Polymere führen zur  
Ausbildung eines Lungenemphysems. (Adaptiert nach Janciauskiene  
et al. 2011; Lomas und Parfrey 2004) ���������������������������������������������������������� 498

Abbildungsverzeichnis

https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_31#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_31#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_31#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_31#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_32#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_32#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_32#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_32#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_33#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_33#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig3
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig4
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig5
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig5
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig6
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig7
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_34#Fig7
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig1
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2
https://doi.org/10.1007/978-3-662-63651-0_35#Fig2


XXXVIII

Abb. 36.1	 Endospirometrie des Larynx mit zeitgleicher Darstellung von  
Lungenfunktion und endoskopischem Bild. (Reproduced with  
permission of  the © ERS 2021: European Respiratory Journal Jan 
2011, 37 (1) 194–200; DOI: 10.1183/09031936.00192809)���������������������������� 518
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Abb. 37.2	 (a–d) Bronchiolitis obliterans – HRCT in In- und Exspiration.  

Patientin mit AML und Zustand nach allogener Fremdspender- 
peripherer Blutstammzelltransplantation mit lungenfunktioneller  
mittelgradig obstruktiver Ventilationsstörung. Das HRCT in In- und 
Exspiration zeigt in beiden Oberfeldern (a, b) mosaikartige  
Inhomogenitäten in der Exspirationsaufnahme bei homogenem  
Lungenparenchym in der Inspirationsaufnahme sowie eine  
unterlappenbetonte Dilatation und leichte Bronchialwandverdickung  
der subsegmentalen Bronchien (c, d). In Zusammenschau der  
Befunde und anderer Manifestationen einer chronischen GvHD  
liegt eine Bronchiolitis obliterans vor. (Abbildungen mit  
freundlicher Genehmigung durch Prof. Heussel, Radiologie,  
Thoraxklinik, Universitätsklinikum Heidelberg) ���������������������������������������� 531

Abb. 37.3	 Möglicher therapeutischer Algorithmus bei Bronchiolitis obliterans.  
(HRCT: High-Resolution-Computertomografie)���������������������������������������� 532

Abb. 38.1	 Pathophysiologische Mechanismen der Gefäßdilatation  
beim hepatopulmonalen Syndrom���������������������������������������������������������������� 543

Abb. 38.2	 a–c Transthorakaler 4-Kammer-Blick mit Darstellung des rechten  
Vorhofs (RA) und Ventrikels (RV) und des linken Vorhofs (LA)  
und Ventrikels (LV) bei einem Patienten mit HPS. a Vor Applikation  
von Kontrastmittel. b Passage des Kontrastmittels durch RA und RV  
mit Ausfüllen der rechtsseitigen Herzhöhle ohne Übertritt auf  
die linke Herzseite. c Darstellung des Kontrastmittels im LA und  
LV 6 Herzschläge nach der Passage durch das rechte Herz.  
(Aus Schenk 2005. Reproduced with permission of  the © ERS 2021:  
European Respiratory Monograph 2006; 34: 112–128)�������������������������������� 545

Abb. 38.3	 Lungenperfusionsszintigrafie. Darstellung der Organe, die durch  
den großen Körperkreislauf  versorgt werden (Pfeil oben im Bild:  
Schilddrüse. Pfeile unten im Bild: Nieren, Leber und Milz).  
Trägersubstanz: mit Technetium-99m radioaktiv markierte,  
makroaggregierte Albuminpartikel. Dorsale Projektion.  
Ein pulmonaler Shunt von 24 % errechnet sich hier im Stehen.  
(Aus Glattki et al. 1999)�������������������������������������������������������������������������������� 546

Abb. 38.4	 a, b Nach Hemihepatektomie bei hepatozellulärem Karzinom  
bei nutritiv-toxischer Leberzirrhose entwickelte dieser Patient  
gehäufte bronchopulmonale Infekte im rechten Unterlappen mit  
wiederholter Antibiotikagabe. Im Computertomogramm des  
Thorax/ Abdomen zeigten sich Bronchiektasen im rechten  
Unterlappen mit subpleuralem Infiltrat (a) und angrenzendem  
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Abb. 39.1	 Anatomischer Aufbau des sekundären pulmonalen Lobulus und  
pulmonalem Azinus. Dargestellt sind zwei sekundäre pulmonale  
Lobuli in Relation zur Größe der Bronchioli. Darüber hinaus  
ist der bei einer Bronchiolitis betroffene Abschnitt der kleinen  
Atemwege rot markiert. (Modifiziert nach Kroegel und Costabel 2014) ���� 554
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