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Von HAMMA~ u n d  RIC~ sind 1935 sowie neuerlich 1944 Berichte fiber 
einen Symptomenkomplex  erschienen, der b innen  einiger Woehen oder 
Monate abl/~uft und  klinisch durch Dyspnoe, Cyanose u n d  Subfebrflit/~t 
charak~erisiert ist. Das morphologische Subs t ra t  manifes t ier t  sich un te r  
dem Bride der diffusen interst i t ie l len Pulmonalfibrose.  

Seit der ersten Publikation yon HA~A~ und RICE sind zahlreiche einschl/~gige 
F~lle beobachtet worden. Nach einer Zusammenstellung der Literatur aus den 
letzten Jahren betr/~gt die Zahl der Beobachtungen bis 1957 46 (WroTE und 
CRAIGttEAD); kaum ein Jahr spi~ter wird bereits auf 63 F/~lle Bezug genommen 
(CA~ABASI). Von den in der letzterw/~hnten Zusammenstellung ber/icksichtigten 
F/illen wurden viele von den amerikanischen Autoren/ibersehen, da sie in Europa 
beobaehtet worden sind. Nach PETRX~YIS Ansieht ist der Symptomenkomplex 
wesentlich h/s als man es aus der Zahl der publizierten FSlle vermuten wiirde. 

Was den zeitliehen Ablauf des diskutierten Symptomenkomplexes anbetrifft, 
sind recht betri~chtliche Differenzen zu sehen; es gibt aknt und ehronisch ver- 
laufende Formen. Ein akuter Verlauf kommt indessen nut in einem geringen 
Prozentsatz der Beobachtungen vor. Von mancher Seite (VA_~EK-C]~OSS) wird eine 
chronische, subchronische und akute Form unterschieden. Unter Berficksichtigung 
des Lebensalters sch~tzt CAnAEASI den l~ngsten Verlauf auf 15 Jahre. Das Ham- 
man-Rich-Syndrom is~ aueh im Sguglingsalter beobachtet worden (D. ISRAEL). 

Klinisch ist die Diagnose sehwer zu stellen. Frfiher wurde das Syndrom zumeist 
anl/iBlich der Obduktion entdeekt. I n  der Gegenwart ist die Diagnostik durch die 
Lungenbiopsie erleichtert (W~rlTE und CRAIG~EAD). In  der Diagnoscnstellung wird 
yon PETt~XXYI sowie CALLAgA~r dem t~Sntgenbild sine grol3e Bedeutung beigemes- 
sen. Eine diffuse parenchymatSse Lungenfibrose sei zu erkennen, fiir eharakteri- 
stisch wird das Bild einer cystischen Vergnderung, die Bienenwabensf~ruktur des 
RSntgenbildes gehalten. Differentialdiagnostisch kommen die Tuberkulose, die 
Stauungslunge, die Lungensarkoidose, -histiocy~ose, die auf die Lunge lokalisierte 
Form des LED, die Bronchiektasie, die Lues der Lunge, die rheumatisehe Pneu- 
monitis, die ehroniseh indurative sowie die atypische interstitielle Pneumonie, die 
Lungenh/~mosiderose, die Pneumocystis Carini-Pneumonie in Frage (PETRXICYI). 
Nach PO~OR~CY, I-~ELLWIG, PEABODY kann die Diagnose mit Sicherheit nur auf 
Grund des histologischen Befundes gestellt werden, das l~Sntgenogramm reieht 
fiir sich allein zum Erkennen des Symptomenkomplexes nicht aus, 

I n  bezug auf die )~tiologie des Syndroms sind verschiedene Ver- 
m u t u n g e n  ge/~uSert worden. Von den Beschreibern des Syndroms wurde 
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es auf die Einwirkung eines Virus bzw. eines chemisehen Mittels zurfick- 
geffihrt. Von mancher Seite wird das Syndrom den Kollagenkrankheiten 
zugez~hlt, yon anderer Seite wird hinwiederum eine Virusinfektion ver- 
muter. Dieser Meinung haben sieh auch BA~T6K und BrLicz~<z ange- 
sehlossen, naeh deren Ansieht das Hamman-Rich-Syndrom auf Grund 
einer vorangehenden Virus-Pneumonie entsteht. Gegen diese Anschau- 
ung fiihrt SC~XC~TE~ die Erfahrung an, dab es nieht gelungen ist, das 
Virus dureh Verimpfung auf die Maus und in bebriitetes Ei zu kulti- 
vieren. Die Entstehung des Syndroms ira S~uglingsalter wurde yon 
D. ISrAeL auf eine vorangehende Aspiration zuriiekgeffihrt; bei seinem 
Patienten hat die Krankheit  im Alter yon 4 Monaten angefangen, sic 
ffihrte im Alter yon 4 Jahren zum Tode. POKOI~]%u und HELLWIG sind 
der Meinung, dab das Syndrom auf dem Boden einer vorangegangenen 
interstitiellen Pneumonie entsteht. Ffir diese Ansicht spricht auch 
]~vBI~S Beobachtung, naeh dessen Ansieht das Syndrom der Pneumonie 
weitgehend i~hnlieh ist; das histologisehe Bild ~hnelt ]enem der Grippe- 
Pneumonie mit charakteristiseher hyaliner Membran. Nach den zitierten 
Autoren manifestiert sieh der Krankheitsproze[~ unter dem Bride sieh 
fortlaufend wiederholender Attaeken yon Pneumonitis. Diese Exaeerba- 
tionen sind mit Bindegewebsproliferation verknfipft. Das entztindliehe 
fibrin6se Exsudat der Alveolarsepta wfirde nieht resorbiert, sondern 
organisiert. Es kommt zu keiner Resorption, da hierzu eine L6sung des 
Fibrins erforderlieh ist, zu welchem Zweck die Lungen Fibrinolysin in 
entsprechender Menge enthalten mfiBten. Wenn die Fibrinolyse gehemmt 
ist, entsteht eine Proliferation der Fibroblasten ( B u E c ~ ) .  Der Pro- 
ze$ wird - -  naeh SELYE - -  auch hormonetl gesteuert. 

Pathohistologisch ist eine diffuse Fibrose der Alveolenwand zu sehen ; 
im verbreiteten Interstitium sind lymphocyts plasmaeelluli~re und 
reticulocytiire Infiltrate wahrzunehmen. Die Alveolarsepta sind mit- 
unter so welt verdiekt, dad das Lumen beinahe vollst~ndig oder aueh 
gKnzlieh obliteriert sein kann. Die Alveolen sind zumeist leer, stellen- 
weise sind sie von eosinophilem Material erfiillt (W~I~E und C ~ o ~ A D ) .  
Nach den letzterwiihnten Autoren ist das makroskopisehe Bfld der Lunge 
charakteristisch: durch die herdf6rmigen, diehten, rindfleischfarbenen, 
gegen das normale Gewebe dunkler erscheinenden, bluterffillten kleinen 
emphysemat6sen Bli~sehen entsteht ein bienenwabenartiger Eindruek. 

Wir hatten Gelegenheit einen Fall yon Hamman-l~ich-Syndrom yon 
in pathologiseh-anatomischer und -histologiseher Hinsicht typischer 
Erscheinungsform zu beobachten. - -  Nebst der Seltenheit des Syndroms 
verdient unsere Beobachtung mitgeterit zu werden, da die Patientin 
naeh einem verh~ltnismii$ig geringgradigen operativen Eingriff pl6tzlieh 
versehieden ist. 
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IDle 19j~hrige Pa t icn t in  C.V. 
wurde am 9. September 1961 
zum ersten MMe auf die Tbc- 
Universi t~tsklinik zu Debrecen 
auigenommen;  zuvor lag sic im 
gleichen J ah r  wegen eines Spon- 
t anpneumothorax  auf einer inter- 
hen  Klinik. In  /%Sntgensehicht- 
bildern wurden in beiden Lungen- 
spitzen mehrere Cysten gefunden; 
zur Kliirung des Befundes wurde 
die Pa t ien t in  auf die Tbc-Klinik 
gewiesen. W~ihrend der Behand- 
lung tauchte  hierorts ein Ver- 
dacht  auf Sarcoidose Boeek im 
III .  Stadium auf. Zweeks Be- 
st/itigung dieses Verdachtes war 
eine Bronchoskopie und  Probe- 
excision erforderlich. Diese Ein- 
griffe waren auf Grund derAtem- 
iunktions- und  EKG-Befunde  
nicht  kontrMndiziert.  Die Bron- 
choskopie wurde nach der iib- 
lichen Vorbereitung und  An- 
aesthesie mit  1% PantocMn-L6- 
sung ausgeffihrt. Infolge einer 
hochgradigen Skoliose konnte  der 
Tubus nur  sehwer eingefiihrt werden. 
Von dem bronchoskopischen Befund 
wollen wh" die hochgradige I%etrak- 
t ion der Trachea und  des reehtssei- 
t igen I-Iauptbronehus, die deutliehe 
KyperSmie der Schleimhaut  im letzt- 
erwghnten und  das Vorliegen ent- 
zfindlicher Gebiete an  mehreren Stel- 
len hervorheben. Die geringe Blutung 
nach der Probeexcision wurde durch 
Absaugen bekgmpft.  1/2--1 rain nach 
dem Herausziehen des Tubus t r i t t  
ein krampfart iger  Zustand auf, aus 
dem Mund t r i t t  Sehaum hervor;  d~s 
Herz bleibt  stehen. Resuscitations- 
versuehe blieben erfolglos. 

Befunde. Am l%6ntgenbild in dcr 
rechten Lungenspitze dtinnwandige 
Cysten. Auf beiden Seiten gr6bere 
Strange in den Lungen. Bei der 
Atemfunktionsprfifung war die yen- 
t i latoriseh und  respiratorisch suffi- 
ziente Vitalkapazi~gt gegen die Norm 
um etwa ~/3 verringert.  Verlgngerte 
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Misehzeit, vermehrte gesidualluft. Niehtobstruktionelles Emphysem mittleren 
Grades. EKG: Hypertrophie der rechten Herzh~lfte. 

Obduktionsbefund: Am Kadaver yore asthenisehen KSrperbau sind die Spuren 
der I-Ierzmassage und Traeheotomie zu sehen. 

Das Lungenparenehym ist auf beiden Seiten im Gebiete des Unterlappens etwas 
diehter. In  den Spitzengegenden und in den Oberlappen weiehe, loolsterartige 
Konsistenz. Im Spitzenabsehnitt des linken Oberlappens zahlreiche hUB- bis apfel- 
groge emlohysematSse Bullen. 

Auf der Schnittflgche ist das Parenchym der Oberlappen blaB, ansonsten 
hyper~miseh; die Bronchien der Unterlappen bzw. des Mittellappens sind etwas 

erweitert. Die Sehnittflgche erinnert 
an eine Bienenwabenstruktur. Im 
Substrat der Lungen sind zahlreiehe 
Hohlr/iume yon Erbsen- bis zu Klein- 
nuBgrSBe zu finden. In  diesen Ge- 
bieten fiihlt sich das Substrat der 
Lungenfleisehartig, prall, z/ih an. Das 
Herz ist vergrSl3ert, das Myokard 
der reehten Kammer ist verdiekt, 
die reehte Herzh~lfte ist erweitert. 

Histologisch sind in der Struk- 
fur der Lunge beachtliche Umgnde- 
rungen wahrzunehmen. Die Alveolen 
sind stellenweise sehr stark erweitert, 
stellenweise zu schmalen Spalten 
komprimiert; im Lumen enthalten 
sie einige alveol~re Phagoeyten. Das 
Interstitium is$ diffus hochgradig 
vermehrt, die Fasern sind verdiekt, 
hyalinisiert. Ebenso verdiekt sind. 
die stellenweise gut erhaltenen In- 
teralveolarsepta, sowie das loerivas- 
cul/ire und peribronehiale Binde- 
gewebe. An einzelnen Stellen sind 

Abb. 3 gr6Bere vernarbte Herde zu finden. 
Die Gefs sind ein wenig ver- 

dickt; mit Spezialfgrbung ist eine Zerbr6ckelung, ein welliger Verlauf und eine 
Schrumpfung der elastisehen Fasern wahrzunehmen. Im vermehrten Interstitium 
ist eine leichte diffuse lymphocyt~re und 101asmacellul~re Infiltration zu sehen mit 
einigen wenigen kleinen, aus gleiehen Infiltraten bestehenden Herden. Stellenweise, 
vor allem perivasculiir und peribronchial is~ eine leichte Vermehrung der glatten 
Muskulatur festzustellen. 

An H a n d  dieser kasuist ischen Mittei lung wollen wit  die Klhl ik  u n d  
Pathogenese des Hamman-Rich -Syndroms  nicht  er6rtern. N e b e n  der 
Seltenheit  des Krankhei tsbi ldes  sind aber unseres Eraehtens  die forensi- 
sehen Belange desselben yon  Wiehtigkeit ,  auf welehe in  der Li te ra tur  
kaum je hingewiesen wird. I n  gerichtsmedizinischer Hinsicht  handel t  es 
sich u m  einen p16tzlichen Todesfall - -  ausgel6st dureh die Einf i ihrung 
eines Bronehoskops infolge Zerrung der LuftrShre u n d  konsekut iven  
Schocks. Anl/iglich der Bronehoskopie u n d  der Obdukt ion  war eine 
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hochgradige Retraktion der LuftrShre und der Hauptbronchien festzu- 
stellen. Eben deshalb war die Einffihrung des Tubus erschwert nnd 
hierbei ist an der LuftrShre gezerrt worden. Der kausale Zusammenhang 
zwischen deln Eintr i t t  des Todes und dem Eingriff steht auf diese Weise 
lest. Indessen darf der Gesamtzustand der Patientin nicht unbeachtet  
bleiben, der infolge der vorliegenden Erkrankung und des konsekutiven 
beinahe insuffizienten Funktionszustandes der Atmungs- und Kreislauf- 
organe bereits schwer belastet war. Es taucht  die Frage auf, ob die zum 
Tode ffihrenden Eingriffe notwendig waren. Diesfalls kann diese Frage 
bejahend beantwortet  werden, da bei einer Patientin init schweren 
Kreislauf- und Atembeschwerden, mit  Spontanpneuraothorax die Klg- 
rung der Diagnose nnumggnglieh notwendig war, um die Richtung der 
einzusehlagenden zweckm~13igen Therapie zu bestimmen. Der Kliniker 
hat versucht, die prgsumpLive Diagnose durch die bronehoskopische 
Untersuchung und durch Probeexcision endgfiltig zu kls Was diese 
Eingriffe anbetrifft,  konnten weder bei der Analyse der Vorbereitung, 
noch bei der 0bduk~ion irgendwelche Zeichen einer Unterlassung ent- 
deckt werden. Der Tod ist durch die Schockwirkung infolge Zerrung 
der Luftr6hre und dutch die Atmungs- und Kreislanfinsuffizienz auf 
Grund des I-Iamman-Rich-Syndroms eingetreten. 

Zusammenfassung 
Bericht fiber ein Hamman-Rich-Syndrom bei pl6tzlichem Todesfall 

nach einem geringfiigigen operativen Eingriff. Die Erkrankung hat 
anfanglich ein uncharakteristisches Bild geboten und wurde ffir Tbc, 
spgter ffir Boecksche Sarcoidose gehalten. Die 1957 beginnende Krank-  
heft hat eine stetige Progression aufgewiesen. Zur Sieherung der Dia- 
gnose wurde zwecks Probeexcision eine ]3ronchoskopie durchgeffihrt, 
w~hrend welcher der Tod eintrat. Der pathologisch-anatomische und 
-histologische Befund haben die Diagnose des Harnman-Rich-Syndroms 
erbracht. Der Tod t ra t  durch Schockwirkung infolge Zerrung der Luft- 
rShre ein. 
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