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Angeborene Cystenbildungen der Lungen, zumeist als sog. kon- 
genita]e Bronchiektasien bezeichnet, sind bis jetzt  in grot~er Anzahl 
beschrieben. Vergleicht man jedoch dig vielen Einzelbeschreibungen 
miteinander, dann erscheint ks zumindest auff~llig, dab jeder Fall 
Besonderheiten des makro- und mikroskopischen Baues aufweist, so 
dab eine Gruppeneinteilung nur nach sehr oberfl~tchlichen, grobschlSch- 
figen Gesichtspunkten mSglich ist und dab insbesondere Fragen der 
Entstehung noch sehr der Aufkl~rung harren. Es entspricht diesem 
Tatbestand, wenn H. MOLLEI~ im Handbuch der speziellen Pathologie 
(1928) eine differenzierende Charakteristik der einzelnen Gruppen ver- 
meiden will, indem er an der unverf~nglichen, beschreibenden Sam- 
melbezeichnung ,,kongenitale Cystenbildung" festh~Llt. 

Immerhin haben, besonders auch neuere Untersuchungen (Hi3cKEL, 
ALT~A~*~, OU~E~DA~tL U. a.) in einer Frage zumeist eine Entscheidung 
treffen kSnnen, n~mlich darin, da{3 die Hohlraumbildungen in all ihren 
F~illen mit dem System der Atemwege, genauer noch mit dem Bronchial- 
baum zusammenh~ngen, also Bronchiektasen darstellen, wobei im ein- 
zelnen die Art der Entstehung variieren kann. 

Wenn wir dagegen das ~tltere Schrifttum fiberblicken, dann findet 
sich darin auch die Meinung vertreten, dab es sich bei den Cysten der 
Lungen um Lymphangiektasien handele, und zwar geht diese Auffassung 
auf VmcHOW (1862) und KLEBS (1889) zurtick. Sp~ter sind immer 
wieder Einwi~nde gegen eine solche Deutung und genetische Ableitung 
der Lungencysten erhoben worden, zumal in der Folgezeit keine neuen 
beweisenden Befunde mitgeteiR wurden, so dal3 bei den Er6rterungen 
nur auf den Fall von VIt~Ct~ow und auf die beiden yon KLEBS nach- 
untersuchten F~lle yon MEYEt~ (1859) bzw. KESSLEI~ (1859) zurtick- 
gegriffen werden konnte. Die dort gegebenen Beschreibungen sind abet, 
wie wir noch klarlegen mtissen, nicht ganz beweiskrMtig, die richtige 
Deutung VmcI~OWs selbst so vorsichtig, dab man heute mit sehr grol3er 
Berechtigung die Frage aufwerfen kann, ob eine angeborene cystische 
Erweiterung der Lungenlymphge/g[3e iiberhaupt vorkommt. 

* tIerrn Prof. R. RSSSLE zum 75. Geburtstag gewidmet. 
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I n  den zusammenfassenden  H a n d b u c h d a r s t e l l u n g e n  yon  HART- 
MAYE~ und  H.  M/dLLE~ f inden sich nur  ab lehnende  und  sehr k r i t i sche  
B e m e r k u n g e n  hierzu.  I m  neueren  Schr i f t tum konn te  ich keine aus- 
re iehend beschr iebene und  in d iesem Sinne gedeu te te  B e o b a c h t u n g  
l inden,  die in dieser F r a g e  verg le ichend herangezogen  werden  kSnnte .  
Um so wer tvol le r  erscheinen daher  F~tlle, die im Pa tho log i schen  I n s t i t u t  
der  Universi t /~t  Leipzig beobach t e t  wurden  und  ers tmal ig  e indeut ig  
zeigen, dgl~ es eine seine angeborene, teilweise cystische Lymphangiektasie 

A b b .  1. A u f s i e h t  der  r e eh t en  L u n g e  m i t  den  cys t i sch  e rwe i t e r t en  L y m p h b a h n e n  (Zeiehnung) .  

der Lungen gibt. Die morphologisehe  E i g e n a r t  der  Beobach tungen  soll 
im fo lgenden beschr ieben  werden.  

Zwei Tage alter Knabe wurde wegen Cyanose und Dyspnoe in die Kinderklinik 
gebraeht, wo er bald starb. Die klinische Diagnose lautete: Vitium congenitnm 
cordis. Aspirationspneumonie. Die Sektionsdiagnose(Sektions-Nr. 1134/41) lautete: 
Vitium eongenitum cordis mit hochgradiger Hyperplasie des ]inken Vorhofs 
und der linken Herzkammer. Versehwielung des Endokards und des Nyokards. 
Wandhypertrophie der reehten Herzkammer und oftener Ductus Bota]li. Ektasie 
der ~ngenlymphbahnen. Herdf6rmige Blutungen in beide Nebennieren. Geringe 
Dehiszenz beider Tentorien mit sp~irlieher subduraler Blutung. Keine anatomischen 
Zeichen ffir Syphilis. 

Der angeborene I-Ierzfehler ist in der Diagnose ausreiehend gekennzeiehnet und 
soll in diesem Zusammenhang nicht n/~her analysiert werden. 

Die Lungen sincl yon fester Konsistenz, wenig lufthgltig, ihre Oberfl/~che zeigt 
ein deutliches Netzwerk yon feinen l~6hrehen und B1/~schen, die mit einer klaren 
Flfissigkeit geffillt sind. Die Anordnung ist dem Lungengeriist entsprechend; 
sehon mit freiem Auge ist zu erkennen, dag es sich um erweiterte Lymphbahnen 
handelt. Die Erweiterung ist nieht gleichm/iBig und such nicht fiber allen ]obulgren 
Septen, so dab im einzelnen ein recht ungleiehfSrmiges Bild entsteht. Besonders 
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grog sind die Erweiterungen der Lymphgef~ige fiber der reehten Lungenspitze, 
ebenfalls reiehlieh in den randliehen Lungenteilen (Abb. 1). 

Auf Sehnitten dutch das geh~irtete Lungengewebe ist deutlich zu verfolgen, wie 
sieh die erweiterten Lymphbahnen in das Parenehym einsenken und entlang der 
Septen un~ersehiedlieh groge Hohlr~ume bilden. Insgesamt sind im Innern des 
Lungengewebes welt weniger eystisch erweiterte Lymphbahnen zu sehen als an der 
pleuralen Oberfl/~ehe (Abb. 2). Die Innenflgehe der Cysten ist glatt, zuweilen sind 
vorspringende Pfeiler zu sehen, die yon Bronehien oder Blutgef/tgen gebildet werden. 

~{ikroskopiseh sieht man in der sonst zarten Pleura die weiten Lymphbahnen 
(s. Abb. 3) mi~ Lymphe, einzelnen Leukoeyten, Lymphoeyten und abgeschilferten 

Abb. 2. Sehnittfl~tche des Unterlappens mit deutlicher Fortsetzung der Lymphbahnen in 
das Lungenparenchym (Zeiehung). 

Endothelien erffillt. Die zarten Wgnde bes~ehen aus kollagenem Bindegewebe mig 
zarten elastischen F~serehen, innen yon Endothel bekleidet. Arterien und Venen 
zeigen normales Kaliber. Die grotesk erweitergen Lymphbahnen ziehen entlang 
der Septen zur Lungenwurzel bin, wobei ihre Liehtung weitaus grOl?er is~ als die 
der grogen Arterien und Venen, ja mitunter einem Bronchus gteieh ist (s. Abb. 4). 
Aueh einzelne Lymphknoten am Nilus zeigen erweiterte Lymphsinus, sons~ is~ 
keinerlei Ver~inderung zu vermerken. 

Das Lungengewebe selbst ist parbiell engfaltet und l~gt keine Migbildungen 
oder Krankheit erkennen.. 

Wie  sehon erw~hnt ,  werden  kongeni ta Ie  Lungeneys t en  als Erwei te-  
rungen  des L u n g e n b a u m e s  aufgefal3t. Das is t  auch  in den meis ten  F~llen 
so e indeut ig ,  dab  Zweifel gar  n ieh t  en t s t ehen  k6nnen.  Indessen  sind 
F~lle  bekann~, bei  denen  das  wiedergegebene mikroskopisehe  Bi ld  der  
Lungen  eine so groge Ahnl i ehke i t  m i t  unserem Fa l le  zeigt,  dab  L bei 
al ler  kr i t i sehen Vors ieht  - -  eine U m d e u t u n g  der  FKlle n ieh t  unbe reeh t ig t  
erscheint .  WEI~MBT~I~ (1924) besehre ib t  eine angeborene  H y p e r p l a s i e  
des Lungengewebes  bei  einer weibl iehen Fr i ihgebur t ,  wobei  die reehte  
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Lunge tumor~rtig vergrSBert ist und fast den ganzen Brustraum erffillt. 
Das mikroskopische Bild (Abb. 4 in Virchows Arch. 255, 30) der- 
selben zeigt gleichmaBig weite ttohlr~ume, die an 2 Stellen lobul~tre 

Abb .  3. Mikroskopisches  Bi ld  der  e rwe i t e r t en  p l eu ra l en  u n d  i n t r a p u l m o n a l e n  L y m p h b a h n .  

A b b .  8. S c h n i t t  d u r c h  d e n  Lungen laPDen  m i t  e k t a t i s c h e n  L y m p h b a h n e n  i m  per ia r t e r i e l l en  
u n d  pe r i b ronch i a l en  B i n d e g e w e b s r a u m .  

Arterien umscheiden und eindeutig als weite LymphgefaBe erkannt 
werden kSnnen, znmal ein Vergleich mit der normalen linken Lunge 
(dortige Abb. 3) m5glich ist. Die Abbildung bei WS, RMBT~ entspricht 
weitgehend jener, die I~6ssL~ (1947) als Beispiel einer Luftfiillung der 
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per ivascu lgren  Lymphsche ide  bei  Drucks tu rz  mi t  Luf t embol i en  gibt .  
W ~ B T ~ R  schreibt ,  dal~ die Hoh l rgume  stel lenweise , n u r  durch  dfinne 
Bindegewebss t rgnge  vone inander  g c t r e n n t "  werden.  Beschre ibung  und  
Abb i ldung  geben uns die Berecht igung,  hier  yon  einseit iger,  kongeni t~ ler  
L y m p h a n g i e k t a s i e  zu sprechen.  D a m i t  i s t  n~tfir l ich n ich t  auszuschliel~en, 
dab  auch der  B ronch i a lbaum feh len twicke l t  war  ; der  Fa l l  stell~ zweifellos 
eine Besonderhe i t  dar .  Ff i r  unsere  Fr~ges te l lung  is t  zu un te rs t re ichen ,  
d ~  die aba r t ige  En twick lung  n u t  eine Lunge  betr~f.  

Ob die Fglle yon STE~XBmZG (1923), GRAF (1905) und R. M~Y~ (1924) such 
hierhergehSren und eine solche zusgtzliche Deutung erfshren kSnnten, ]g~t sich 
nicht mehr entscheiden, well Beschreibung und Abbildung dies nicht ermSgHchen. 
Sie zeigen uns nur, dab die seltenen einseitigen oder doppelseitigen ,,]-Iyperplasien 
der Lungen" such hinsichtlich ihres Lymphsystems Beachtung heischen. In der 
Beschreibung yon S E Y ~ T  (1920) wird zwar gesagt, dab neben verzwdgten, 
drfisenghnlichen Hohlrgumen mit hohem, fiimmerndem Cylinderepithel noch 
alveolen~hnliche rundliche Hohlr~ume mit nichtflimmerndem, kubischem Epithel 
und spgrlichen Muskelelementen in der Wand zu sehen waren, doch reichen diese 
Merkmale noch nicht aus, um sic sls erweiterte Lymphgef~Be zu kennzeichnen. 

GRAWITZ (1896) h a t t e  bei  den kongen i t a l en  Bronch iek tas ien  2 F o r m e n  
unterschieden,  n~tmlich die universel le  und  te !eangiek ta t i schc  Bronchi-  
ektasie .  W g h r e n d  die ers tere  eine cyst ischc Erwe i t e rung  des ganzen 
Bronchus  m i t  seinen Neben~s tcn  dars te l l t ,  i s t  bei  l e t z te re r  eine Vielzahl 
kleiner Cysten vorhanden ,  nach  A r t  von cyst isch e rwei te r ten  Dri isen- 
ausf[ihrungsg/ingen.  Diese Kennze ichnung  is t  yon  spgteren  Unte r -  
suchern i i be rnommen  worden.  Um eine En t sche idung  treffen zu k6nnen,  
ob solche t e l eang iek ta t i schen  Cysten  n ich t  doch mi t  unseren  F'~llen 
vergl ichen werden k6nnen,  babe  ich das  Schr i f t tum auf die ent-  
sprechenden  Mi t te i lungen  h in  durchgesehen.  

EDE-WS (1904) rechnet ta~s~chlich auch den oben erw/~hnten Fall yon Vmonow 
in diese Gruppe, daneben aber auch noch andere Falle, bei denen ein Vergleich 
viel problematischer ist. So der 1. Fall yon G~AWITZ, dessen rechter Lungen- 
unterlappen zwsr einen vielkammerigen Sack bildete, doch waren sn der Grenze 
zum gesunden Lungengewebe einzelne kleine Blaschen zu sehen. ,,Vom tIilus her 
ziehen sich dichotomisch verzweigte Linien (anscheinend erweiterte Lymphgef/iile, 
gegen den Grund des Sackes him" Der grol~e gekammerte Hohlraum besitzt keine 
Verbindung zum Bronchialbaum. W/thrend diese Befunde die Frage nach der 
Beteiligung der LymphgefgBe zuniichst offenlassen, bringt die mikroskopische 
Untersuchung der auskleidenden Epithelien jedoch den Beweis ihrer bronchislen 
Natur, indem die Cystenwand mehrschichtiges Flimmerepithel trug. Immerhin 
ist es doch mSglich, dal~ neben einer echten Bronchialcyste noch umschriebene 
kongenitale Lymphangiekt.ssien vorgelegen haben. 

Der 2. Fall yon GSAW~TZ, den En~xs erw~hn~, ist identisch mit dem oben 
crw/~hnten Fall yon M~y~R bzw. X~SSnE~. 

Der sngefiihr~e 5. Fall yon GRAW~TZ betrifft ein 4~/z iVfonate altes Miidchen, 
das an einer fibrinreichen Pneumonie mit fibrin(iser Pleuritis starb. ,,Die Ober- 
fl/~che beider Lungen, vornehmlich der rechten, enthielt eine grol]e Anzahl etws 
kirschkerngroSer, sehr diinnwandiger, durchscheinender, mit wasserklarem Inhal~ 
gefiillter Cystchen.' I Diese ]~l~tschen sind vSllig abgeschlossen, sind such im 
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Parenchym zu linden, we sie mehrfaeh hintereinander liegen. Aueh hier fund sieh 
wiederum eine ,,flimmernde Epitheltupete", so daft trotz des so charakteristischen 
mukroskopischen Aussehens die ZugehSrigkeit des Falles zu der einen oder anderen 
Gruppe nieht v611ig siohergestellt werden kann. 

BARLOW (1880) demonstrierte die Lungen eines 3 Monate alten Kindes mit 
Cysten, die EDE~S als teleangiektatische Bronchiektasen bezeichne~, doch ist keine 
genauere Untersuehung vorgenommen worden, so dab wit diesen Fall bier vernach- 
]~ssigen k6nnen. 

Schlie~lich bringt GRAWITZ selbst seinen 8. Fail in diesen Zusummenhang. 
Die reehte Lunge des Falles ist yon zahlreiehen Cysten durehsetzt, die einwandfrei 
als bronehogene IIohlr~ttme sich erweisen. Duneben fund er aueh sehr zartwandige, 
weite mikroskopisehe kleine Cystchen mit einfacher Cylinderzellauskleidung. Es 
ist somit durehaus mSglieh, dab auch hier wiederum eine Kombination beider 
Fehlbildungen vor]iegt. 

Die 36 yon BIEI~MER (1916) mitgeteilten F~lle betreffen, soweit dies aus der 
anatomischen Beschreibung hervorgeht, nur erworbene Bronehiektasien erwaeh- 
sener Personen. Die angeborene l~atur derselben ist weder aus der Besehreibung 
nooh aus der Deutung zu beweisen. 

Von EDENS wird auch nur kurz angegeben, dab der 5. und 6. Full BZERM~s 
zu den teleangiektatisehen Bronehiektasien gereehnet werden miiSte. Eine Be- 
ziehung der Cysten zu dem Lungengeriist bzw. zum Lymphgef~Bsystem bestand 
nicht. 

FRiTIKWALD fund bei einem 5 Monate ulten Mgdehen im ]inken Lungenober- 
luppen mReinunder kommunizierende bis nul~groBe cystisehe I-Iohlraume. Zwar 
lieB sich eine Verbindung zum Bronehialbaum nicht nuchweisen, doeh ist. das 
wohl nur als eine Frage der teehnischen Schwierigkeiten zn bezeiehnen, da die 
Blasen selbst lufthaltig waren. 

Aueh die beiden F~ille yon KAVr~A~ (1892) lassen eine Deutung uls Bronchus- 
cysten zu. Die Hohlr~iume waren yon den grol~en Bronchien aus sondierbar. 
SchlieBlich k6nnen die beiden Fglle yon S~6~K (1897) hier ausgesehieden werden, 
die adenomar~ig gewuehertes Gewebe des Bronchialbaumes betrafen. 

Die kurzgefaBte  Uber s i ch t  fiber das  ~ltere Schriftt~um ergib t  somit ,  
dal~ un te r  den  do r t  als t e l easg iek ta t i schen  Broneh iek tas i en  beschr iebenen 
F~l le  keine  reinen,  e twa  unserem 1. F a l l  vergle iehbaren,  angeborenen  
L y m p h c y s t e n  sich verbergen.  Ob im Einzel fa l l  neben  der  s ieheren - 
MiBbildung des Bronch ia lbaumes  auch E k t a s i e n  der  Lymphgefi i f te  vor-  
lagen,  l~Bt sich ve rmuten ,  doch n ich t  entseheiden.  

D a  nun  aueh,  wie bere i ts  e rwahnt ,  das  neuere Schr i f t tum fiber 
Cys tenb i ldungen  der  Lungen  keine  originale Mi t te i lung fiber L y m p h -  
angiek tas ie  en tha l t ,  b le ib t  als wirkl ieh  reiner  Vergleiehsfal l  zu der  
eigenen 1. Beobaeh tung  die angef i ihr te  Mi t te i lung  V m c g o w s  fibrig, 
die das  Wesent l i che  der  K r a n k h e i t  so prgzise zusammenfa~ t ,  dal~ sein 
P ro toko l l  ebensogut  ffir unseren  Fa l l  e ingesetz t  werden kSnnte .  E r  sah 
,,rosenkranzf6rmige, para l le l  nebene inander l au iende  S t rgnge"  an  der  
Oberfl~iehe der  Lungen ,  tei lweise aber  aueh groi~e Blasen ve to  Umfang  
einer  s t a rken  Erbse .  Die W~nde  dieser HShlen  l a n d  er g l a t t  und  dicht~ 
n i rgends  be s t and  ein Z u s a m m e n h a n g  mi t  Bronehien.  Obwoh[ V~acgow 
selbst  es nur  ,,ffir sehr  wahrseheinlich" geha l ten  ha t ,  daI~ hier  eine 



Lymphangiectasia pulmonum congenita. 523 

~hnliehe Lymphangiektasie  bes~anden habe, wie er sie bei der Makro- 
glossie der Neugeborenen beschrieben hat te ,  so kSnnen wir mit  all ]ener 
Sieherheit, die die morphologische Methode zul/~gt, nachtr/~glich seine 
Deutung erh~rten. 

])as gleiehe ist auch yon der Beschreibung zu sagen, die KLEBS yon 
seinem 1. Fall gab, indem die Blutgef~ge unmitte]bar  an die cystischen 
Hoh]r/iume heranreiehten, ja sogar mit  einem Tell ihrer Wand die 
Begrenzung des Hohlraumes bildeten bzw. in seine Lichtung hinein- 
ragten. Dieses Merkmal hat  uns gerade auch im Falle yon WER1VfBTER 
als Haupteharakter is t ikum gedient. Wenn wir den 2. Fall yon KLEBS 
aus Grfinden, die nicht n/~her erSrtert seien, vernachl~ssigen, so bleiben 
nur die F/s yon VmcHOW, KLEI~S und WER31BTE~, denen sieh die 
beiden eigenen anschliegen. Es handelt  sich also zweifellos um eine sehr 
seltene Feh]bildung. Dag wirklich ein angeborenes Leiden vorliegt, 
geht aus der Tatsache hervor, dab alle genannten F/~]le Neugeborene 
bzw. Frfihgeburten betrafen. Wenn nun auch durch die Erweiterung 
der Lymphgef/~l~e eine erhebliche Beeintr/s des Lungenkreis- 
laufes und der Atmung eintreten kann, so ist es doch denkbar, dal] 
leichtere Formen der Fehlbildung mit  dem Leben vereinbar seien, daf3 
also Lungeneysten bei erwachsenen Personen vorhanden w/~ren, die als 
Lymphangiektasien angesprochen werden mfissen. 

In  dieser Hinsieht vermochte ich im Schrifttum keinen Vergleichs- 
fall zu finden. Die zahlreichen Beobaehtungen yon Cys~en und ~hn- 
lichen Fehlbildungen der Lungen scheiden aus, well bei ihnen der Nach- 
weis geffihrt werden konnte, dag es sich um ekta~isehe Bronchien oder 
Cysten des Lungenparenchyms handelt, die besonderen F~lle MATE~as  
sollen welter unten noch berfieksiehtigt werden. 

Um so eindrucksvoller erscheint somit ein Fall yon Lungencysten, 
der in der Sammlung des Pathologisehen Inst i tutes Leipzig aufbe- 
wahr t  wird und dessen Untersuchung ergab, dal~ Lymphangiektasien 
vorliegen, die gleichsam die Spiit]orm der bisher genannten Fiille 
darstellen. 

Der 21j~hrige Schuhmachergeselle wird im Zustand sehwerster Kreislauf- 
dekompensation in das Krankenhaus eingeliefert, wo er am selben Tage sgirbt. Aus 
der Vorgesehichte ist nur bekannt, daft er friiher Gelenkrheumatismus gehabg hat. 

Die nach 36 Std vorgenommene Sektion (S.-Nr. 1028/34) ergab neben 
dem Zustand nach alter Operation einer linksseitigen Hasenseharte 
Narben des Herzmuskels und der Herzklappen mit  fl'ischer verruk6ser 
Endokarditis der Trieuspidalis und Mitralis einen Tiefstand des Zwereh- 
fells (6. bzw. 7. Rippe), obwohl die Lungen zurtickgesunken und teilweise 
mit  der Brustwand verwachsen waren, so dab auf einen beiderseitigen 
Pneumothorax gesehlossen wurde. Die Lungen selbst sind klein, an den 
nicht verwaehsenen Teilen yon glatter, gl~nzender Pleura bedeckt. In  

Virchows Archly. Bd. 321, 35 
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dem Lungenfe]l,  besonders der Lungenbasis  ,,zahlreiche, ziemlich dick- 
wandige, meist  erbsgrol~e, aber aueh kleinere und  wenig grSl~ere luft- 
geffillte Blasen".  Beim Aufblasen der nlcht  eingeschni~tenen rechten 
Lunge vom Haup tb ronchus  aus ,,erweitern sich einige der fiber die Ober- 
fl~ehe vorspringenden Blasen, die also mi t  dem Bronehialbaum in direkter 
Verbindung stehen mfissen". Die Schnit tf lgche der Lungen  zeigt yon  
oben bis un ten  zahlreiehe bis erbsgroBe, unregelm~l~ig verteilte, runde  

Abb.  5. Zeichnung der Lungenschni t t f l~che m i t  e indeut iger  Beziehung tier cyst ische~ 
Hohl r~ume zu den ]obul~ren Septen.  

Blasen, die cine deutliche Beziehung zum Lungengerfist  (interlobul~re 
Sepfen) erkennen ]assen (s. Abb. 5). 

Die mikroskopisehe Untersuchung einzelner Lungenteile zeigt, dab die Cys~en- 
w~nde aus einer sehmalen Lage kernarmen, kollagenen Bindegewebes bestehen, 
die innen nur yon einem flachen Endothel bedeekt wird. Zwischen den Binde- 
gewebsbfindeln ab und zu eine zarte elastisehe Faser. Mehrfaeh sind im Sehnitt 
unmittelbar an die Cystenwand angrenzend BlutgefA~e und kleinere Bronchien 
zu sehen, wobei die Arterien sieh gelegentlieh deuflich in die Lichtung der Cyste 
vorwSlben. An mehreren Stellen sind die Cystenwande friseh eingerissen, wodureh 
kiinstliehe Verbindungen zu den angrenzenden Alveolen entstanden sind. Im 
Sehnitt erseheinen clio Cysten leer, aueh in kleinen Falten und l~ischen ist kein 
f~rbbarer Inha]f zu sehen (Abb. 6 und 7). 

Im iibrigen biete~ die Lunge d~s Bild einer sehweren, schleimigen Bronchitis 
mit Spiralbfldung des Schloims und hyaliner Yerbreiterung der Basalmembranen 
der Bronchialepithelien, also wie beim typisehen As~hm~ bronehiale. Die Lungen- 
strukfur ist umgebauf, tells bullSs-emphysematisch, tells a*elekta*iseh. In den 
Ai.terien eine geringe Intimahyperp]asie. 
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Wir sehen also, dal3 sowohl die makroskopiseh erkennbare Beziehung 
zum Lungengeriist als aueh die einzelnen histologischen Merkmate 
dafiir sprechen, dal~ bier nieh~ Broncbuseysten, sondern cystiseh erwei. 

Abb. 6. Schni t t  durch  die Lungencys t en  mi t  z~rter  b indegewebiger  W a n d  del,selben. 
I m  rech ten  Bliekfeld Teil einer Arterie .  

Abb.  7. W a n d  m i t  Lungencys t e  der  za r t en  elast ischen Fasern .  

terte Lymphgef~Be vorliegen. Freilich ist die gesamte Struktur der 
Lunge dureh Bronehialasthma und Emphysem umgebaut, so dab die 
]3eziehungen der Cysten zum iibrigen Lungengewebe nieht immer 
so klar und eindeutig sind wie bei den kindliehen F~llen; aber die 
sekund~ren Ver~nderungen sind nieht so stark, dab sie das urspriingliehe 
Bild v611ig verwiseht h/~tten. 

35* 
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Die sichtbaren Einrisse in den Cystenw~nden geben auch eine Er- 
kl~rung fiir die erw~hnte Erscheinung, dal~ einige der Cysten sich vom 
Bronchialbaum aus mit Luft aufffillen lie[~en. Das mag aueh der Grund 
daffir sein, dab der in der Lichtung derselben kein Inhalt mehr gefunden 
wurde. Leider verbot die notwendige Schonung des ~lteren Sammlungs- 
pr~parates eine griindlichere Untersuehung dieser letzteren Frage. 

Wenn wir der im Schrifttum iiblichen Einteilung folgen, dann mfissen 
wir in unserem Falle zun~chst yon einer ,,Wabenlunge" sprechen. In 
den bisher bei Erwachsenen untersuchten F~llen wurde immer nach- 
gewiesen, dab eine Feh]entwieklung des Bronchialbaumes vorlag. In 
unserem Fall ist keinerlei Beziehung zum Bronchialsystem zu finden, 
vielmehr spricht schon die Tatsache, dab einerseits eine schwere schlei- 
mige Asthmabronchitis bestand und andererseits Cysten mit zarter 
unver~nderter Wand vorlagen, gegen eine innige Beziehung dieser beiden 
Strukturelemente. 

In Unkenntnis der frfiheren F~lle h~tte diesem Befund bei einer 
erwachsenen Person eine gewisse Unk]arheit angehaftet, weft die mSg- 
liche Umgestaltung der Cysten ws des postnatalen Lebens in 
Rechnung gestellt werden miissen, zumal die Lunge selbst schwer 
erkrankt war. Vergleichen wir jedoeh makroskopisch und auch mikro- 
skopisch die F~lle miteinander, so kann nicht in Abrede gestellt werden, 
dab alle gemeinsamen Merl~maIe auch [i~r eine gemeinsame Wesenheit 
sprechen dfirften. Damit ist aber gesagt, da[~ die Cysten keine prinzi- 
piellen ~nderungen mehr erfahren, sondern sich nur vergrSBern. 

Ist es nun mSglich, dab diese Cysten auch nach der Geburt auf 
Grund einer anderen Krankheit entstanden sein kSnnen ? 

Unter den bekannten erworbenen Krankheitsformen der Lungen- 
lymphbahnen, besonders des pleuralen Anteils (Carcinose, Lymphan- 
gitis u. ~.) soll uns nur eine seltenere Form vergleichsweise n~her besch~f- 
tigen. MATEI~I#A (1911) beschrieb als ,,Lymphangiect&siae vesieulosae 
pleurae pulmonalis" in 2 F~llen yon plStzlichem Tod bei Status lympha- 
ticus (16j~l~'iges M~dehen und 21j~hriger Ma.nn) unter der Pleura ein 
Netzwerk leicht prominenter Str~tnge, die au[terdem zaMreiche kleine 
Bl~schen yon 2 mm Durchmesser bildeten. Es handelte sich, wie die 
sehr eingehende mikroskopische Untersuchung ergab, um eine diffuse 
und umschriebene Ektasie der Lungenlymphgef~Be. MATERNA glaubt, 
dab eine angeborene Weite und Widerstandslosigkeit der Gef~tBw~nde 
vorgelegen haben, die durch einen erworbenen Klappenfehler des 
tterzens erst zu der so eindrucksvollen Aussackung ffihrte. Vergleiehen 
wir seine bildlichen Wiedergaben des makroskopischen und mikrosko- 
pischen Befundes mit jenen unseres Falles yon Neugeborenen, so besteht 
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in der Tat gro•e _~hnliehkeit, zumal wenn wir annehmen, dab es sich 
um leichtere Formen gehandelt haben dfirfte. Von den Lymphgef~l~en 
innerhalb des Lungenparenchyms sagt er leider nur kurz, dab ,s~mt- 
liehe~ die Bronchien, Arterien und Venen begleitenden Lymphgefi~ge 
ebenfMls entschieden dflatiert" sind; umschriebene Erweiterungen 
waren nicht zu sehen. Dies deutet M~TE~-~A dahin, da~ naeh der 
Pleuraoberfl~che hin ein Ort geringsten mechanischen Widerstandes 
gegeben sei, so dal~ die subpleurMen Verzweigungen bei ehronischer 
Blur- und Lymphstauung saekfSrmig ausweiten kSnnten, w~thrend 
intrapulmonal ein erhShter Binnendruck die zus~tzliche Erweiterung 
verhindert. 

Auch wenn wir im einzelnen den weiteren Ausfiihrungen MAT~AS 
fiber die ]3edeutung der ]ymphatischen Konstitution und der meeha- 
nisehen Blutstauung ffir die Entstehung des Krankheitsbildes nieht 
folgen kSnnen, so zeigen seine Beobachtungen doch, dag die Lymph- 
angiectasia pulmonum in fliegenden St~rkegraden vorkommen kann, 
so dab wir neben cystisehen aueh vesieul6se Formen erwarten dfirfen. 

Einzelne Fragen der Pathogenese haben wir bereits verschiedentlich 
gestreift. Wenn wir uns diesem Punkt der Betraehtung zuwenden, 
so soll zu Beginn noch einmal unterstrichen werden, dal3 die besehriebene 
Lymphangiektasie beim Neugeborenen am reinsten und klarsten 
gefunden wurde, somit mit Bereehtigung als ,,kongenitMes" Leiden 
bezeichnet werden kann. Beim letzten Fall, der einen erwachsenen 
Mann betraf, nehmen zwar die Cysten gleichsam harmonisch am Wachs- 
turn des Lungenparenehyms tefl, ohne eine besondere postnatMe Eigen- 
entwieklung durchzumachen. Die wesentliche Formgestaltung gesehieht 
in der intrauterinen Entwicklungsperiode. 

Bei den meisten pathologischen Cystenbildungen erhebt sich die 
Frage, ob sie ein prim~rer Bildungsfehler, also echte Fehlbildungen 
sind, oder ob der Folgeszustand eines aus anderer Ursache eingetretenen 
Gangversch]usses vorliegt, also eine ein~ache Retentionseyste. DaB die 
Entscheidung in dieser Frage nicht immer leicht, ja sehr oft V611ig 
unm6glieh sein kann, ist gerade in der Pathologie der Lymphgef~i~e 
bekannt. 

Wenn wir nun speziell das Lymphgef~Bsystem der Lungen und 
Pleuren daraufhin sehen, ob seine normale Entwieklung und sparer 
bestimmte Hinweise auf die Entstehung der besehriebenen Ektasien 
erkennefi l~Bt, so mfissen wir festhalten, dab in der frfihen Lungen- 
entwicklung tatsi~chlich die Proportionen vom Lymphgef~13system zum 
Lungenparenchym zugunsten des ersteren verschoben ist, (I-IEIsS). 
Die Adenomeren der Lungen dringen in das Mesenchym ein, bzw. 
werden yon lockerem embryonalem Bindegewebe umgeben, in dem weite 
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Lymphbahnen verlaufen. Besonders eindrucksvoll ist dieses umgekehrte 
Verh~ltnis in der Lunge des Schweineembryos zu sehen. Dies betrifft 
aber immer nur allerfriiheste Stadien. 

Wollte man die Lymphangiectasia congenita pulmonum ganz all- 
gemein als Persistenz eines solehen fetalen Entwieklungsstadiums auf- 
fassen, dann m(iflte auch das Lungenparenchym selbst, der ganze 
Alveolarbaum auf einer unreifen Stufe stehengeblieben sein. Das ist 
~ber keineswegs der Fall. Vielmehr zeigen Bronehien, Brouchuli und 
Acini im groBen und ganzen normale Differenzierung und Entfaltung, 
nur der Zellreichtum des Interstitiums kann als Abweichung - -  geringe 
Unreife oder Entziindung - -  gedeutet werden. Nieht ein bestimmtes 
Entwicklungsstadium peristiert, sondern allein die Lymphbahnen 
waehsen in den friihembryonalen Proportionen weiter. Nicht Per- 
sistenz, sondern ausgesprochene Hyperplasie muB man das Zustands- 
bild nennen, bei dem alle Schichten der GefgBwand in harmonischer 
Weise zu einer vielfachen GrSBe der urspriinglichen Struktur heran- 
waehsen. 

Nun Wissen wir, dab Erweiterungen aller GefgBe, auch der Arterien 
und Venen im menschlichen KSrper yon der Menge der im Lumen 
zirkulierenden Fliissigkeit und dem Binnendruek abhgngen; ebenso 
paBt sich die GefgBlichtung und -wanddicke einer Fliissigkeitsverminde: 
rung und sinkendem Binnendruck an. Wenn wir also yon Hyperplasie 
der Lymphgef~Be sprechen, dann mtissen wir lragen, ob wir Beweise 
fiir ein aktives Wachstum der GefEBwand besitzen oder ob die gestaute 
Fliissigkeit sich nach physikalischen Gesichtspunkten einen entspreehen- 
den Beh~lter geschaffen hat. Diese Frage ist kaum eindeutig zu ent- 
scheiden. Es sei hervorgehoben, dan auch bei den Friihf~llen nicht alle 
LymphgefgBe, sondern nut  ein Teil Yon ihnen und auch dieser nur  
herdfSrmig, cystenbildend erweitert war. Es were mSglich, dan ungleich- 
maBig verteilt an den einzelnen Klappen oder auch klappenfreien 
Stellen Obliterationen eingetreten sind, gleichviel, aus welcher Ursache. 
Damit wgre ein AbfluBhindernis gegeben, das im vorgesehalteten GefgB- 
rohr zu umschriebener cystischer Erweiterung fiihren kSnnte. Eine 
solehe Obliteration konnte in unserem Fall nicht naehgewiesen werden, 
d. h. in den Cystenwgnden konnte keine 5rtliche Gewebsstruktur auf- 
gezeigt werden, die als obliterierte Stelle angesprochen werden miiBte. 
Die VerSdung mfiBte in einem sehr friihen Zeitpunkt tier Entwicklung 
eingetreten sein. Dann ist es wiederum nicht zu verstehen, dab im wei- 
teren Verlauf der Lungenentwicklung der gestaute Lymphstrom nicht 
umgeleitet worden ist. SpEtestens bei der Entfal tung der Lungen- 
bli~schen h~tte dies der Fall sein miissen, sofern es sich nicht um allseitig 
abgeschlossene kugelige Cysten handelte. Bei den kindlichen F~llen 
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waren aber, wie oben gezeigt, mehr zylindrisehe, varicSs erweiterte 
Lymphbahnen zu sehen. 

Bei der Untersuchung weiterer hierzugehSriger F~tlte wird man, was 
uns leider nicht mSglich war, dem extrapulmonalen Lymphgefi~lB- 
system bis zum Ductus thoracicus bin und diesem selbst Aufmerksam- 
keit schenken mfissen. 

Wenn wir abet rein gedanklich annehmen, dal~ die grol~en thorakalen 
Lymphbahnen eingeengt und verSdet seien, dann werden wir in jedem 
Falle noeh zus~tzlich erkl~ren miissen, warum nicht eine einzige grol]e 
Cyste unmittelbar hinter der obliterierten Stelle entstanden ist. Denken 
wir uns aber die Lymphe der ganzen Lunge rfickgestaut, dann wi~re 
doch eher eine Umleitung in die Venen oder eine Lymphostase mit 
erheblieher Beeintri~chtigung der Organentwicklung und merkbarer 
l%eaktion des Mesenchyms zu erwarten. ])avon ist im Gewebsbild 
unserer F~lle nichts zu finden. Die W~nde sind so zart, wie sie sein 
mfilBten~ wenn das betreffende Gefi~lB normalerweise so weir w~re. Es 
besteht a]so gewisserma]~en eine 5rtliche, funktionell ~usreichend 
gebaute Hyperplasie der Wandstrukturen in dem Lymphgef~sys tem.  

Damit ist auch bereits gesagt, dal~ diese Cysten keineswegs als 
multiple cystisehe Lymphangiome angesprochen werden kSnnen. Sic 
stellen sieh vielmehr in allgemeiner Sicht neben die ~uch an anderen 
KSrperstellen vorkommenden Formen der lymphangiektatischen Ele- 
phantiasis. GBt~WALD und KORNF:ELD (1935) haben die Problematik 
dieses Behmdes an Hand eines eigenen Falles dargelegt. Ihre Auf- 
fassung, sowie aueh all die Erfahrungen, die aus den verschiedenen 
Mitteilungen fiber den Status Bonnevie-Ullrich spreehen (s. REINI- 
GE~ 1930L lassen den Schlul~ zu, dalB dem Lymphgef~Bsystem bei der 
Organogenese eine eigene, selbst~ndige Entwicklungs- und Abartungs- 
m6gliehkeit zukommt. 

Zusammen/assung. 
Die yon R. VIBCHOW erstmalig beschriebene und danach in Ver- 

gessenhei~ geratene Lymphangiektasie der Lunge wird beim Neu- 
geborenen und Erwachsenen dargestellt. MSgliehkeiten der Deutung 
werden erwogen. 
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