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Die angeborene vollstitndige Atresie des Kehlkopfes geh6rt zu den 
seltensten Ent~'ieklungsfehlern. Ein TeiI der ver6ffentliehten Fg.Ile wuI'd, ~ 
bei Frfihgeborenen, ein anderer Te[1 bei reifen Neugeborenen beobaehtet. 
Zwei FSAle ~Tlrden lebend geboren (Gigli, Kin'des), in diesen Fiillen win'den 
bei der I~rueht verh/iltnisms lange Zeit, Herzt6ne geh6rt und such 
Versuehe yon Atembewegungen beobaehter. Bisher si~d im ganzen aeht 
FS~lle bekamlt. Die sehwerste Entwiekhmgsst6rung hat Rose beobaehtet : 
eine bereits unterhalb der Epiglottis beginnende v611ige Atresie, welehe 
bis zum Anfangsteil der Trachea dauerte. Das Zungenbein nahm als un- 
f6rmige Knorpehnasse anl AnfangsteiI der Atresie Platz, wghrend der 
sehieeht, entwiekelte Schildknorpel hinten zu einem Ring versehlossen 
war, der die zusammengesehlnolzenen Aryknorpel, Bindegewebselemente 
und 5[uskelelemente in sieh einsehlofl. Die unf6rmige Masse des Ring- 
knorpels versehlofl den Kehlkopf yon unten. Aus der Traehe~ fiihrte 
dorsal ein feiner Gang beim Kehlkopfeingang in den Raehen, wahrsehein- 
lieh ein l~berresb des Duetus pharyngo-traehealis. Einen geringeren Grad 
der 5[iBbildung zeigt, der Fall wm Chiari: Der Kehlkopfehlga.ng ist hier 
gut ausgebildet,, der bindegewebige und knorpelige Versehlul] beginnt 
in der H6he des gingknorpels und dauert bis zum Anfangsteil der Trachea. 
Aueh hier wa~rde der Rest des aus dem Pharynx dutch den Spalt der 
_M'yknorpel durehsehreitenden Ganges vorgefunden, er erreiehte in diesem 
Falle die Trachea jedoeh nieht., sondern endete in der H6he des Ring- 
knorpel.~ blind. Im Falle von FraT~kenbe'rger begann der Versehhll3 in 
der H6he der Stilnmb/tnder und war zum Tell bindegewebig, lnuskul/~r, 
zum Tell knorpelig. Der gingknorpel  versehlog das Lumen kuppe[- 
fSrmig. ]4~hnlieh war aueh der Fall yon Kro.sz, w'Xhrend bei Ross~: ein 
Biadegewebsh/~ut, ehen den Kehlkopf versehlossen hatte. Im  Falle yon 
Franke,nberger fielen auBerdem die atelektatisehen und dennoch grol3en 
Lungen, ein m/il]iges allgemeine~ 0dem und ein Ascites auf. Bei der 
histologisehen Untersuehung der Lungen land er keine Spur der beob- 
achteten Atelektasie, (lie Alveolen waren im Gegenteil sehr welt. Diesen 
Befund konnte er nieht geh6rig erkl/tren. In  dem yon Cottsin besehriebenen 



-516 P. Bizza: Angeborene Atresie des Kehlkopfes 

Falle w~r (lie Epiglottis mit dent Kehlkopfeingang verwachsen. Der Fall 
yon ('iftli ~nmle leband geboren, es win'den aueh Atembewegungen bs~- 
oba.chtet, (lie Cyanose war sehr deuttieh; es wurde am.h eine Traeheo- 
tomie, jedoeh ohne E,'folg, ausgeffihrt.. Die Sektion zeigte, dab der falseh 
entwickelte Ringknorpel den Kehlkopf versehlossen hatte. Kov6c.~" 
fand, iihnlieh wie Fra~kenb~yer,  eine vOllige At resie des Kehlkopfes mit 

Lnngenhyperpbtsie ver- 
bunden. Auch hier u'm'den 
nach der Geburt ~_tem- 
versuehe beobaehtet. Die 
zum Teil knorpelige zum 
Tell nmskul/ire Atresie b~ ~- 
~z~um oberhalb der Stimm- 
biinder und reichte bis 
zum Anfangsteil der Trt~- 
ehea. AuI3erdem ~atrde 
ein allgemeiner Hydrops 
u n d -  wie bei C h i a r i -  
eine 3Eil3bildung einzelner 
innerer Organe und der 
Augenlider beobaehtet. 
Bei der hisl:ologisehen 
Untersuehung der Lungen 
wurden sehr weite Alve- 
olen gefunden. Miig 3[uei- 
earminf/i, rbung gelang aueh 
der Nachweis des die At- 
veolen und Bronehien 
ausfiillenden Sehleims. 

.~b|~. I. ]:~I'IlS| l l l ld  II[al,~orgunt~, A u f f a l l e n d  grol.le LTnser Fall betraf eine 
I.ungeu. IItq'z zusammengedri},ekt. 1831) c, sehwere, 38 em 

m 

lange, einen Seh'adelum- 
fang von 28 em aufweisende, totgeborene Fruchl; mgnnliehen Ge- 
selfleehtes. Die linke Hand ist in leieht radialer Stellung fixiert, de,' 
reehte Vorderarm ist auffMlend kurz., die Hand einw/trts gedreht, locker 
zum Vorderarm gegliedert. Die R6ntgenuntersuehung zeigt.e ein v6tliges 
Fehlen des reeht.en Radius. Auffallend war die ungew6hnliehe Breite 
des Brustkorbs und bei der Er6ffnung der sehr tiefe Stand des Zwereh- 
fells. Die Lungen waren mgchtig erweitert, sie fiillten den Brustkorb 
ganz arts und drfiekten das Herz yon der Seite her zusammen (Abb. 1). 
Lgnge der Lurgen 9 em, Dieke 3,5 em. Die linke Lunge zeigte eine un- 
vollkommene Teflung in zwei, die reehte eine solehe in d_rei Lappen. Beide 
Lungen waren atelektal~iseh yon 5Iuskelkonsistenz, einzelne ausgesehnit- 
tene Lungenteilehen ~ngen im Wasser unter. Die Trt~ehea kaml dureh 
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den Kehlkopf nieht sondiert werden, bei dem Versuch, den Kehlkopf yon 
unten her zu sondieren, konnten wit nicht, in diesen hineingelangen. 
Blieken wir von unten in die Trachea, so sehen wit im hinteren Zipfe[ des 
b[ind versehlossenen Teiles einen nadelstiehweiten Gang, die dureh 
diesen gesteekte Borstensonde kommt  hinter dem Kehlkopf an der 
Vorderwand der SI)eiser6hre an einer eollieulusartigen Vorw61bung zum 
Vorschein. Die. Milz fehlt vollsttindig, die Dfiimd;irme sind ganz zu~ammen- 
gefallen, inl Diekdarm befindet sieh ein z~ihes 3[eeonimn. Auffallend 
weit. ist der keine Luft enthaltende Magen und die Pars horizontalis 
aseendens des Duodenums ist. auf HaselnuBgn'61le erweil~ert. Der InhMl~ des 
Magens und des Duodenums ist gelblieh, sehleimig. Verfolgen wit die 
auffMlend zusammengefa[lene Pars horizontatis superior duodeni yon 
unten angefangen, so sehen wir, dab dieser Tell versehlossen ist. Hinter 
dem erweiteI'ten Duodenum fanden wir eine tmffallend kleine Gallen- 
blase, augerdem erkannt.en wir aueh ein zmn unteren Teil des Duodenmns 
ziehendes zwirnfadendiekes Gebilde, in welehem offenbar die Gallen- 
g/i, nge verliefen. Nebennieren nnd Nieren waren normal, Pankre,~s er- 
kennbar. Aus der Bauehaorta entspringen ein ~'6geres und seehs kleinere 
Biutgef'~ge. Das gr613ere Oef/i,B ent.spriehb der Arteria eoel,iaea. Von 
den kleineren erkennen wit (lie beiden Nierenarterien und die lii~ke Arteria 
suprarenalis. Die Hoden liegen hoeh fiber dem Inguinalkanal. Hydrops, 
Aseites ~nlrden nieht beobaehtet. Am Hals sehnitten xdr den 0sophagus 
hinten auf, die Trachea wan'de nur bis zu den oberst.en Knorpeln er6ffnet. 

In  Frontalebene wurden Seriensehnitte vom Kehlkopf angefertigt. 
In  den Anfangssehnitten sehen wir die nlit~ nlehrsehiehtigeni Piatt, en- 
epithel bekleidete Wand der Speiser6hre, in deren obersten Tefl ein eben- 
falls mit mehrsehiehtigem Plattenepit, hel bekleideter Gang miindet. 
Oberhalb des Ganges zei~, sieh ein kleiner Knorpelhaufen, der infolge 
seines Aufbaues als elastiseher i~mrpel  erseheint. Darunter kommen 
die oberfl'Xehliehen ]~asern des M. al)-taenoideus obliquus zum Vorsehein. 
D:,~r Gang miindet unterhalb des gix~gknorpels ht die Speiser6hre. In den 
weiteren Sehnitt,en sehen wit den Kehlkopfeingang, dariiber die Epiglottis, 
die das Bild elastiseher Fasern zeigende Cartilago eornieulata, darunter den 
Anfangsteii der aus Olaskamrpel bestehenden Cartilago erieoidea (Abb. 2) 
(s. Sehnitt i4). In  den weiteren Sehnitten entwiekelt sieh der vollst,';~ndige 
LS, ngssehnitt des Kehlkopfes, zur Seit, e die beiden Sehildknorpeln, oben 
der Kehlkopfeingang mit der Epiglottis, darunt.er die Cartilago a ryt, ae- 
noidea und die sieh allm'~hlieh entwiekeinde Lamina des Ringknorpels, 
darunter der noeh immer mit einem mehrsehiehtigen Plattenepit.he[ 
bekleidete 6sophago-tracheale Gang (Sehnit.t 17). In  den tieferen Teilen 
ergeheint der aus einer Knorpelmasse bestehende AD-knorpeln ,der  dm'eh 
einen deutlieh siehtbaren GelenkspaD; yon der Cart, ilago erieoidea ge- 
trennt, wird (Sehnitt 17, 2:t, 28, 31) (Abb. 3). In  den weiteren Sehnitten 
trennen sieh (tie Aryknorpel nirgends mehr, dagegen k6nnen (lie 
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_Muskelbihtdel des am Processus nuiscularis haftenden .~[. ~hyreoarytae- 
noideus ]atera.]is und posterior ziemlieh gut voneinander getrennt, werden 
(Sehnitt 3]). AuffM]end war, daI3 w/thrend hi den Kontroll.~chnitt.en 
die H6hle des Kehikopfes in dieser H6he beret,s gut. ~ulsgebildet ist, 

�9 .: �9 " ,... : :  j " 

.~8. 31. ( ~  ,,~ 

', ~ 7/ 1 

37. 
, / 4  

('. t |lyrr.oJiJt.~l 

L'. :try[. 

Epiidot  I is 

t .  erienidoa 

I l l .  ihyreoid.  

Abb .  2. Sc r i ensehn i t . t e  yon ve r s ( ' h i edene r  Tiefe .  31 Ven t r .  ]or:vngis,  a A d i t u s  lax'yng'is. 
b S i n u s  p i r i f o r m i s ,  c D u e t u s  p h a r y n g o . - t r a c h ,  i v o a  Nr .  28 a.n T r a e h e a j .  el ~I. c r i e o a r y r ,  

pos t . ,  e M. t h y r e . p h a r ,  / ~[. arycpilel . ,  g M. t h y r e o a r y t . e x t . ,  h ~[. c r i c o a r y t ,  l a t .  
i L a r y n x  M u s k e l n ,  k M. e r i e o t h y r .  

hier die H6hle dutch eine Knorpebnasse verschlossen u4rd, die dem 
ill Form eines auf dem Kopf stehenden ,,Y" ersc~_einenden Ringknorpel 
entspricht, (Schnitt 14, 17, 23, 28, 34, 37, 52). Darunter konnten wir 
den mit mehrschichtigem Plattenepithel ausgeffittertea Gang bis zur 
~Iiindung in die Trachea verfolgen, er kann al.~o ffir den l~berrest des 
Duet.us thyreopharyngeus gehMten werden. Der Kannenknorpel wird 
,,T"-f6rmig und h6rt daan aaf (Schnitt 28, 34). Die H6hle des Kehl- 
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kopfes ~-ird iib~rt~ll yon dem kut)p~ltu'tigen l~ingknorpel, yon .Bindc- 
gewebs- und Muskehnassen versehlo.ssen (Sehnitt 34, 37). Bei der weiteren 
Untersm'hung dev Serienschnitte erscheint eine zum Ringknori~el aus- 
~ehende mit mehrsehichtigem Plattencpithel bedeckte Spalte de.s Kehl- 
kopfeinganges, welehe der Kehlkopfh6h[e entsprieht (Sehnitt. 34, 37). 
Diese Spalte h6vg noeh oberhalb des Ringknorpcls auf und neigt sich, 
eine Papille bildend, gegen den Kehlkopfeingang zuriick (Schnitr 37). Die 
Kehlkopfh6hle win'de 
aueh bier dur'eh di;, 
ku 9pelbilden&' Masse 
des Ringknorpels trod 
(tie dariiber liegende 
3Iusket- und Bind,'- 
gewebsfasern w, rschlos- 
sen. In den weit.eren 
5chnitten beginnt, (tie 
BiIdung des primit.iven 
Venl~riet, lus lary~gis 
Morgagni (Sehnitg :/7). 
Deutlir sehen wir die 
Plicae ventrienlare s u nd 
voeales, darunter den 
M. vocalis (Sehnitt 37). 

In unserem Fall w~'~r 
also dcr Kehlkopf in 
der HShe des ging- 
knorpels versehh)ssen, 
Kehlkopfeingang, Epi- 
~lott.is, S t i m m b i t n d e r  _\bb. 3. Mdkropkotogramm des Seriensehnitte.~ Nr.  28. 

waren entwiekelt. Die 
Aryknorpel waren ver,sehmolzen und es war nur der Oelenkspalt 
z~-ischen Aryknorpeln und Ringknorpel erkennbar. Das Lumen u4rd 
dureh ein quergestreiftes ~[uskelgewebe, Bindegewebe und. sehliefJlich 
dutch den miBbildeten, kuppelf6rmigen gingknorpel versehlossen, der 
in jedem Sehnitt sehr deul~lieh erseheint. Der oben besehriebene, aus dem 
Oberteil des ~sophagns in die Trachea ziehende Gang ist wahrseheinlieh 
ein l~berresg des Duetus pharyngo-tr~mheMis, der bei einem Tell der 
crw/ihnl~en F/i, lle die Trachea erreieht,, bei einem anderen Tell abet blind 
endet. 

Bei der histologisehen Untersuehung der makroskopiseh al~elek- 
t.at.iseh aussehenden Lungen fanden wit keine Ateteklsasie, sondern h~t 
Gegenteil auffallend weite Alveolen und Bronehien. 7Die ,adveolen sind 
stellenweise denu~, erweitert, (tag dig Lunge den Eindmlck einer emphyse- 
mat.6sen Lunge erweekt (Abb. 4). ,am diesen St.ellen sind die Septa diinn, 
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stellenweise sogar durchgerissen. ])as Epit.hel der Alveolen ist, h6her 
als das normale respiratorisehe Epithel, die einzelnen Zellen sind stellen- 
weise vacuol/ir, sehaumig, so dab (lie Zellen gewissermalJen an ein sekre- 
t.orisches Epithel erinnern (Abb. 5). In dem Inneren der Alveolen ~-ird 
aufter wenigen losgel6sten Epit,helzellen st.eUenweise eine feine retikul/ire 
Substanz beobacht, et, die mit den iibliehen Sehleimfgrbungsmethoden 
nk.ht, gefS.t'bt werden konnte, sondern am ehesl~en mit 3[ethylenblau und 
.~[ethylviolett als feinwolkiges Netzwerk naehgewiesen werden konnte. 

Abb.  4. Lunge .  ~_'bersichtsldld. 

Aus (let vorher mi~ Koehen koag~llierten Lunge fer~ig-ten wir Gefrier- 
sehnitte an, das die :klveolen ausfiiJ.Iende Material komlten wir jedoeh 
aueh mit diesem Velgahren nicht intensiver fgrben. In der Wand der 
Bronchien und Bronchiolen fanden wir grol3e 3Iengen yon elastischen 
Fasern, wghrend in der Wand der die :Mveolen trennenden Sept.en diese 
Elemente sozusagen ganz fehlten. Wahrscheinlich hat die die .Mveolcn 
ausfiillende Subst, anz die mngebenden Septa unter best/indiger Spannung 
geha.lten und deshalb konnte sioh in letzteren kein geh6riges elastisehes 
]?asersyutem entwickeln. Im Lungengewebe kormte keinc sonstige 
Vergndcrung nachgewiesen werden. Die Schnitte zeigen also, dal3 die 
Lungen sieh infolge der Dehnung der Alveolen durch die in diesen zuriick- 
gehaltene sehleimige Substanz ver~613ert haben. Das Lungengewebe 
zeigt keine sonstige Vergnderung. 
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Bisher ~l~rden im Sehrifttum sieben ~F/ille von Lungenhyperplasie 
ver6ffentlicht, darunt.er waren indes nur drei doppelseitig. Graft beob- 
aehtete die Ver'Xndenmg nut  in der linken Lunge, der linke Bronehus 
war normM, der reehte Bronehus diinn, die reehte Lunge nMimentgr 
und lag im Retromediastinum. Seiffert beobaehtete sie nur in einem 
Lungenlappen und hielt die Ver/tnderung fiir ein Adenom. I m  iFall yon 
R. Meyer hat, te sieh die reehte Lunge vergr6gert., attf dieser Seite endete 
der Hauptbronehus blind. Er ver6ffentliehte den Fall als Adenoma 
Pulmonis eongenitum. Die histologische Untersuehung zeigte d~s Bi!d 

Abb. 5. LII.II~I!. Va,.tl.diirv:~, ~P}lnumi~{~s r(,:~Diratori~;elle~ Epi~heL 

ciner unent~dekeltcn Lunge : driisenarti~er Aufbau mit kleineren-gr61]eren 
H6hlen, die mit einem kubis('hen Epithel ausgeMeidet waren. D~s Binde- 
gewebe zwisehen den H6hlen war vermehrt,  zel]reieh. Der FM1 yon 
IVer~bter stimmto nfit. obigem iiberein, nur fehlte auf dieser Seite der 
Hauptbronehus vollst/indig. Den ersten Fail w)n beiderseit.iger Lungen- 
hyI)erp[asie hat Franke'nberger ver6ffentliehg, in diesem }~alle war (tie 
Verii, nderung mig vollstii, ndiger At.resie des Kehlkopfes verbunden. 
Der von Sternberff besehriebene Fall war ebenfalLs doppelseitig, bier waren 
jedoeh weder im Kehlkopf, noeh in den Bronehien kr~mkhafte Ver/tnde- 
rungen naehweisbar. Bei der histologisehen Untersuehung der Lungen 
land er mit  kubisehent Epithel geffit,terte weite Alveolen. Das Binde- 
gewebe war sehr zellreieh, die interalveol/iren Septen verdiekt. Der 
Quersehnitt der Bronehien war welt, nfit hohem Zylinderepighel gefiittert. 
Die ~-613eren Gef/ige waren blutreieh, ein Blutaustritt  in (tie Umgebung 

Virchows Archiv. Bd. a07. 34 
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wur(te nh:ht beobachte t .  Kovdcs besehrieb, wie Frankenberger,  eine 
doppelseit,  ige mi t  vollst~tndiger Atres ie  des Kehlkopfes  vc rbundene  
Lungenhyperplas ie .  Bei der histologisehen Untersuchung  fand cr stel len- 
weise sehr weite Alveolen, die S~pta enth ie l ten  reiehlieh elast isehe Fase rn .  
in  den weiten Alveolen und BroncMen- fand  er sehr viel SehleinL der  
nur mit  spezifisehen schieimf'arbenden Methoden naehgewiesen werden  
konnte .  

W i t  hat.t,en also Gel%enh,~t  einen Fal l  yon angeborener  v611iger 
Atres ie  des Kehlkopfes  zu untersuehen,  die mit  seheinbarer  Lungen-  
hyperp las ic  verbunden ~v~r. Die Ver / indcnmg der  Lunge k6nnen  wit  
dami t  erklgren,  dab  die Sehle imhaut  der  Luftwege und angesiehts  des 
an sekretor isehes Epi the l  er innernden vaeuolgren, sehaumigen Alveolar -  
epi thels  eventuel l  aueh die Lunge selbst,  im in lzauter inen  Leben  i rgend-  
eine sehle imart ige  Substanz  erzeugt,  die unter  normalen  Verhit l tnissen 
den Fe tus  verlgf~t. I n  unserem Fal le  konnte  diese Subs tanz  wegen der  
Atres io  des Kehlkopfes  den Kehlkopf  nieht  verlassen, sie hgufte  sieh in 
den Luf twegen und Atveoten an und braehte  das Lungenparench~qn zur  
v61Iigen Ent fa l tung.  Wegen der  Erwei te rung  der Alveolen ver~'613erten 
sieh die Lungen ungew6hnlieh, es hande l te  sieh jedoeh nur um eine Pseudo-  
hyperp las ie .  

Zusaminenfassung.  

Ui)ser Fal l  be t raf  eine to tgeborene nl~nnliche F ruch t .  Die Sek t ion  
zeigte eine Atresie  des Kehlkopfes ,  an welcher der  defor lnier te  t{ing- 
knorpe[,  ;~[uskel- und Bindegewebsfasern te i lnahmen.  Beide Lungen  
waren nvachtig erwei ter t ;  die Ursaehe der seheinbaren Lungenhyperp la s i e  
e rb l iek ten  wir in den s ta rk  erwei ter ten  Alveolen, in welchen eine feine, 
re t ikul i t re  Subs tanz  e rkennbar  war.  Wegen des Versehlusses des Kehl -  
kopfes  konnt, e sieh der yon der  Sehle imhaut  der  Luftwege gebi lde te  
Sehleim nieht  entfernen,  er b raeh te  das Lungenpa renehym zur En t -  
f a l tung  und verursavhte  so eine Verg'r66erung der  Lungen.  
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