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Aus dem Pathologisehen Institut tier Freien Universit~t Berlin am St/idtischen 
Krankenhaus Moabit (Loiter: Prof. Dr. M. B~A~DT). 

Uber Angiomyomatose der Lungen mit Wabenstruktur*. 
Von 

~ .  BRA~NDT. 

Mit 6 Textabbildungen. 

(Eingegangen am 10. September 1951.) 

I n  der  l e tz ten  Zei t  sind, vorwiegend im skand inav i sehen  Sehr i f t tum,  
Arbe i t en  un te r  dem Ti te l  , ,TuberSse Lungensk le rose"  - -  auch ,,Myo- 
m a t o s e "  erschienen,  die  aber  wenig beach te t ,  oder  vorwiegend klinisch- 
r6ntgenologisch ausgewer te t  worden  sind. E i n  ungewShnlicher  F a l l  
dieser  A r t  v e r a n l a 6 t  uns, zu di'esem F r a g e n k o m p l e x  aueh yon  pa tho-  
log i sch-ana tomiseher  Sei te  S te l lung zu nehmen.  Zuers t  sei kurz  fiber 
den  kl in ischen Verlauf  (die A n g a b e n  verda~hke ich H e r r n  Chefarz t  R6s-  
sinG) be r i eh te t  und  der  Sekt ionsbefund,  sowie die  mikroskop i schen  
Un te r suchungen  e twas  ausf i ihr l icher  geschi lder t .  

Frau F. P. ist eineiiger Zwilling und 38 Jahre alt. An Krankheiten wurden 
tiberstanden Mascrn und Typhus abdominalis. Nach dem 1. Partus (1941) wegen 
Chylothorax 31/~ Monate im Urbankrankenhaus, gebessert entlassen. Seit 1945 
wieder Atembeschwerden, die kliniseh auf Verwachsungen im Bereich des linken 
Zwerehfells zuriiek~effihrt werden, r6ntgenologisch (nur Durehleuchtung) jedoeh 
nicht bestgtigt wurden. 

1.9.47 wieder Partus; Oktober 1947 Atemnot; 2 Monate stationgr mit Punk- 
tionen behandelt. Das chylSse Punktat wurde mehrfach untersucht: Fettgehalt 
0,2--2,8 %, Eiweil~ 4,1--5,6 %, Cholesterin 88--203 %. R5ntgenologisch: Klein- 
wabige Zeichnung in beiden unteren Lungenfeldern; keine Bronchitis; normale 
Blutsenkung, Tbc - - .  

Juli 1948 im Krankenhaus am Friedrichshain (Chefarzt Dr. R6ssI~G) Pleura- 
verSdung mit 50 cm 3 Clauden. 1948 t~Sntgenkontrolle, Status idem wie 1947, 
Blutsenkung normal. 

Aufnahme in das Krankenhaus Moabit am 19. 1.51. t~l~. 85/120. Vital- 
kapazitgt 2100em 3. EKG: Myokardschaden. Sputum: Tbc negativ. Blutsen- 
kung normal. 

R6ntgen (Dr. BIRK~ER). 
20. 1. 51 (Thorax). In beiden Unterfeldern linden sich zahlreiche, teilweise 

ineinander konfluierende, teilweise seharf abgesetzte tterdchen; deutlieh vermehrte 
perihil/ire Streifenzeichnung. Ubrige Lunge frei. Herz und Gef/il]e ohne Be- 
sonderheiten. 

Ergebnis: MSglieherweise handelt es sich bei den beschriebenen kleinfleckigen 
Infiltrationen in beiden Unterfeldern um eine Bronchiolitis. Eine Tuberkulose 
erscheint unwahrscheinlich. Weitere Kontro]len zur Kl~rung angeraten. 

* I-Ierrn Prof. R. g6SSLE zum 75. Geburtstage gewidmet. 
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23.1.51 (Thorax). Nochmalige Befundung mit Revision des Befundes vom 
20. 1.51 naeh Vorstellung der nunmehr vorliegenden alten Bilder bei Dr. B]:RK:NER. 

,,Es handelt sich hier um ein chronisches Krankheitsbild, das mindestens seit 
1948 l~uft. Man erkennt, wie schon am 20. 1. beschrieben, in der gesamten Lunge, 
besonders abet in beiden Unteffeldern, viele dicht zusammenstehende kleine tterd- 
chen, die angedeutet netzfSrmig zusammenh~ngen. Es handelt sich um eine 
interstitielle Lungenfibrose. Das Bild ~hnelt sehr dem einer h~matogenen mili- 
aren Aussaat einer Tuberkulose. Wir halten das Vorliegen einer tuberkulSsen 
Fibrose fiir das Wahrseheinlichste. Ein ~hnlicher Befund kann aber auch entstehen 
bei langer Asthmaanamnese. Wit empfehlen, die Patientin nochmals zur Durch- 
fiihrung einer Schichtuntersuchung beider Unterfelder zu fiberweisen." 

29. 1.51. Sehichtuntersuchung beider Lungen: Man erkennt in beiden Lungen, 
vorwiegend aber im rechten Mittellappen (Schicht 6 und 7 cm) vermehrte, zum Tell 
netzfSrmig angeordnete Streifenzeichnung. Die ttiluszeichnung ist klebig. In 
beiden Lungenfeldern sind, wie schon auf der a. p. Aufnahme zu erkennen, ver- 
schiedene dichtstehende kleinfleckige Herdbildungen nachweisbar. Aul]er im 
rechten Mittelfeld sind die Ver~nderungen besonders deutlich in der linken Lunge 
lateral. 

Ergebnis: ,,Auch die Schiehtuntersuehung vermag die Diagnose nicht zu 
kl~ren. Wie am 23. 1.51 denken wir an eine interstitielle Lungentuberkulose auf 
spezifischer Grundlage am ehesten. Wegen des besonderen Befallenseins des rechten 
Mittellappens empfehlen wir, bei der Patientin eine Bronchographie vornehmen 
zu lassen." 

3.2. 51. Bronchographie des rechten Mittelfeldes der Lunge. Die Broncho- 
graphie ergibt hinsichtlich der Kl~rung der Diagnose nichts Neues. Ein patho- 
logischer Befund war nieht zu erheben. 

8. 2.51. Operation bei intratrachealer Narkose (Prof. GO~BANDT). Haut- 
schnitt fiber der 4. Rippe rechts, Preparation der Rippe und Resektion yon der 
vorderen Axillarlinie bis zur Scapula. Bei der Er6ffnung ist die Lunge stark ge- 
bight und die Oberfl~che mit multiplen, bis erbsengroBen ~mphysembl~schen 
iibers~ht. Anfsuehen der V. azygos oberhalb des Lungenhilus. Der Versuch, den 
Ductus thoracicus darzustellen, gelingt nicht. Unterhalb des Lungenhilus imponiert 
ein dicht neben der V. azygos liegender Strang als Ductus thoracieus und wird 
unterbunden. Entnahme eines Gewebsteiles zur histologischen Untersuehung. 
Probeexeision aus dem rechten Lungenoberlappen und TJ-bern~hung. Schicht- 
weiser WundverschlulL 

Da 5 rain nach dem Wundverschlul~ ein starkes Hautemphysem aufgetre~en 
war, erneute ErSffnung der PleurahShte dutch die Operationswunde. Es zeigt 
sich, dab zwischen einem Emphysembl~sehen und der Pleura eine direkte Kom- 
munikation besteht. Zweischichtige LTbern~hung, PleuraverschluB unter Einlegen 
eines Gummidrains in die PleurahShle, schichtweiser WundverschluB. 

Nach der Operation erholt sich die Patientin nicht. Laufend B1uttransfusionen 
yon ungef~hr 2000 cm a. Aus dem Drain ]~uft st~ndig h~tmorrhagische Fliissigkeit 
(Hb 77%). Nach 31/2 Std stirbt die Patientin. 

Sektion (Oberarzt Dr. B?SsI~G) am 9.2.51. 
152 cm grebe weibliche Leiche in gutem Allgemeinzustand. An der rechten 

Brustseite, etwa der 6. Rippe entsprechend, eine (lurch zahlreiche Knopfn~hte 
verschlossene, 37 cm lange Schnittwunde, die fast yon der hinteren Mittellinie in 
die unteren t)artien der rechten Mamma reicht. Etwa in der Achsellinie ragt aus 
tier Wunde ein fast kleinfingerdicker Gummischlauch. Naeh Aufschneiden quillt 
unter Druck stehende bluthaltige Fliissigkeit hervor. 500 cm 3 flieBen durch Druck 
auf Brust und Bauch ab. Die Flfissigkeit ist blal3rot, triibe, und nach l~ngerem 
Stehen seheidet sich kaum getrfibte, rStliche Fliissigkeit yon einem dichtroten 
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Bodensatz, Verhiiltnis etwa 1 :20 .  An der Oberflitche sehwimmen zahlreiche 
kleinste Fetttropfen. 

Die reehte l~tnge ist mi~ig zusammengesunken, wi~hrend die linke mit dem 
Rippenfell in ihrer ganzen Ausdehnung verwachsen ist und aul3erdem gebli~ht 
erseheint. Naeh tier Herausnahme der Brustorgane sieht man eine miil3ige Blut- 
unterlaufung unter der Pleura costalis in etwa 5 cm breitem, unregelma$igem 
Streifen entlang der Wirbelsaule. Im Herzbeutel fanden sich 30 em a blallgelber 
klarer Flfissigkeit. Die BlOtter sind zart bis auf eine geringe feine KSrnelung 
hinten oben an der Innenfl~ehe des Epikards. Znr Priiparation des Ductus thora. 
cicus wurde die rechte Lunge naeh links herfibergeschlagen. Das hintere Media- 
stinum erwies sieh gering blutig durchtr/~nkt; rechts unten am 0sophagus, bzw. 
Aorta ein fast kleinfingerdieker Strang yon etwa 7 cm L~nge, der oben dureh 
einen Faden biirzelartig abgeschniirt ist. Nach Einsehneiden erkennt man mehrere, 
his dattelkerngroBe, blal3graurote Knoten. Hinter diesen l~13t sich nach Heraus- 
nahme der Leber und des Magens der Ductus thoracieus auffinden und bis an die 
Vena azygos herauf verfolgen. Oberha]b der vor der Darstetlung des Ductus 
aufgesehnittenen Vene liel3 sich der Duetus nicht wieder auffinden; abw~rts war 
er bis etwas unter die groBen Nierengef~13e zu verfolgen; er war dfinnwandig, die 
Wand blab und zart, naeh Aufschneiden um 1 cm breit;  in ihm befand sich 
farblose klare Fliissigkeit. Halsorgane o.B.  Herz leicht rechtshypertrophisch, 
sonst o. B. 

Die Lungen erinnern ~uflerlieh an eine feinhSekerige Lebereirrhose, was be- 
sonders deutlich auf tier reGhten Seite bei nur geringen pleuralen Veri~nderungen 
hervortrit t .  Bei ni~herer Betrachtung erkennt man jedoeh kleine und gr5Bere 
B1/~schen, die sieh fiber die Oberfl~che hervorwSlben und zwisehen ihnen ein- 
gesunkene, etwas derbere, graue Herdchen. Das Gewebe ist im allgemeinen sehr 
feueht und beim Aufsehneiden entleert sigh blutige Fliissigkeit. Der reehte Unter- 
lappen zeigt an der Oberflaehe bedeutend weniger Blasehen und ist auf tier Sehnitt- 
fl~ehe atelektatisch mit  vereinzelten stecknadelkopf- bis kleinpfefferkorngroflen 
KnStehen. Die Lappen beider Lungen, mit  Ausnahme des rechten atelektatisehen 
Unterlappens (Abb. 1), sind auf der Schnittfli~che wabig durehsetzt yon hirsekorn- 
his erbsengroflen Bl~sehen, zwischen denen ein grauweiBes Netzwerk siehtbar ist. 
Beim Verfolgen des Bronehialbaumes linden sigh nirgends Bronchoektasien; keine 
Anzeichen ftir Tuberkulose. Das anthrakotische Pigment gleiehmi~Big fiber siimt- 
liche Lungenabsehnitte verteilt. Die Lymphknoten am Lungenhilus und im Thorax 
blaBgrau, derb, mittelgroB. Die Abdominalorgane unauffi~llig, bloB in der Gallen- 
blase fanden sich etwa 20 erbsengroBe Cholesterinpigmentsteine. 

Sehiidelsektiou. Kopfsehwarte o .B .  KnSchernes Seh/~deldaGh unauffiillig, 
mittelhart,  zumeist dreischichtig. Dura etwas fester mit  dem Sch/~deldaeh ver- 
wachsen. Naeh Anheben des Stirnhirns sieht man im hinteren Teil der Siebbein- 
platte ein fast halbtaubeneigroBes, rStliehgraues, an tier OberflitGhe etwas kSrniges 
Gebilde, das naeh hinten an alas Chiasma heranreieht und mit  seinem hinteren Tell 
die Nervi optiei etwas auseinanderdriingt, es liegt der Schi~delbasis abgeflacht 
auf mit  abgerundeten sehariem Rand;  es weist 2 Furchen an seiner OberIliiehe 
auf, die auf lappenartige Unterteilung in frontaler Riehtung sehlieBen lassen. Das 
Gebilde reicht in die Sella yon vorn oben her hinein und hat  die Hypophyse naeh 
hinten unten (auf dem Sehnitt halbmondfSrmig) gedrimgt; diese ist dureh eine 
Art  Kapsel abgegrenzt und unterscheidet sieh deutlieh durch ihre mehr blaurote 
Farbe. Etwa 1 cm rechts neben tier Sella eine linsengroBe, dunkelrote, etwas 
unseharf begrenzte Einlagerung in der Dura, seitlich yore ForEmen rotundum. 
Auf dem Mediansehnitt zeigen die Tumoren kein Einwaehsen in den kn5ehernen 
Sehadel. KeilbeinhShle unauffallig. Die Sektion des Schi~dels ergab sonst keine 
Besonderheiten. Das Gehirn wurde in Formalin eingelegt. 

39* 
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Abb. 1. Rech te  Lunge  aufgeklappt .  

Abb. 2. W~benlunge  (1)bersicht) m i t  MuskelsbrAngen und  K n o t e a  (a). 
(E twa  8faehe Vergr611erung.) 
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Mikroslcopische Untersuchung. 
Lungen. Beide Oberlappen, reehter Mittellappen und linker Unterlappen sind 

durehsetzt von einer Unmenge kleinster bis erbsengro~er Hohlrihlme, die stellen- 
weise sehr dicht aneinander ge]agert sind (Abb. 2) und im allgemeinen mikro- 
skopisch das gleiche Bild zeigen: Die Hohlr~ume sind durchweg epithellos mit  Luft  
geffillt, nur vereinzelt mit  0demflfissigkeit, in der reichlich runde Epithelien und 
BlutkSrperchen sich befinden. Das Gewebe zwischen den Hohlri~umen ist yon 

Abb. 3. Gr52crer 5'Iuskelknoten einen klelnen Bronchus komprimierend; oben mehrere 
kleinere Knoten. (Etwa 140fache VergrS~erung.) 

einem wirren Geflecht glatter Muskelfasern durchzogen, die sich stellenweise zu 
Strgngen und Knoten zusammenffigen und die kleinen Bronchen zusammendriicken 
(Abb. 3). Stellenweise bilden diese Muske]fasern die Begrenzung der ttohlritume 
oder ragen knospenartig in sic hinein. Hin und wieder bilden sie loekere Muske]- 
krgnze mit  zapfenfSrmigen Vorspriingen; diese Gebilde sind hochgradig vaseulari- 
siert, im Lumen Erythrocyten. An verschiedenen Stellen sieht man ans Muskeln 
gebildete Keulen, deren Stiel eine Lichtung mit  roten Blutk6rperchen erkennen 
lgBt (Abb. 4). Bindegewebe ist am van Gieson-Prgparat an diesen Stellen nur sehr 
spgrlich zwisehen den Muskelfasern zu sehen, ebenso sind bier auch elastische Fasern 
rar, die sich sonst in den Gef~Bw~nden und um die Bronchen gut darstellen lassen. 
Die Bronehialverzweigungen sind regelreeht entwiekelt, mit  Zylinderepithel und 
mittelkri~ftiger Muskulatur versehen, ohne wesentliche entzfindliche Erscheinungen. 
Zwischen den stark traumatisierten, mit  roten Blutk6rperchen und Bruehstiicken 
elastiseher Fasern angeffillten Partien sieht man zwisehendurch gut erkennbare, 
zum Teil mit  0dem gefiillte Alveolen mit  zarten ~Vandungen, stellenweise auch mit  
Ablagerungen yon Kohlepigment. Im Azanprgparat sind die Muskelfasern und 
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-strange sehmutzig-rosalila gefarbt, geeht instruktiv sind die mikroskopisehen 
Bilder subpleural: wabenartige, tiber die Oberfl~iehe hervorragende Hohlr~iume 
wechseln mit flaehen muskulgren Knoten, die hier aueh reiehlieh mit Bindegewebe 
und anthrakotisehem Pigment durehsetzt sind. 

Es l~illt sich somit fes~stellen, dall in den wabenartigen Lungen- 
teilen eine Anzahl verschieden groller Hohlr~iume vorhanden sind, die 
Blasen eines interstitiellen Emphysems und keine Bronchoektasien dar- 
stellen. Die Bronchen sind in regelrechter Form und Anzahl vorhanden, 

Abb .  4. Z u s a m m o n h a n g  de r  w u c h e r n d e n  Mnske l f a se rn  (a) m i t  k le inen  Lungengef / i l l en  (b). 
( E t w a  800fache  Vergr6Berung . )  

llur ist das gesamte Lungengeriist frisch traumatisiert  und mit roten 
BlutkSrperchen durchsetzt. Nur im Hilusgebiet findet sich eine Anzahl 
fehlgebilde~er kleiner Bronchien ohne Zusammenhang mit den Cysten. 
Zwischen ihnen finden sich iiberall in groBer Zahl Str~inge, Knoten 
und 5Tetze glatter Muskelfasern, die Beziehungen zu Blutgef~il~en der 
Alveolarwiinde aufweisen. 

Auch im rechten Unterlappen, de rnu r  kaum erkennbare Cysten auf- 
weist, linden sich dieselben strang- und kn5tchenfSrmigen Muskel- 
wucherungen. 

Das auff~lligste sind jedoch die Ver~inderungen in den Lymphknoten 
des Brustraumes, insbesondere derjenigen 1/ings dem Ductus thoracicus, 
dessen Wandung zart und kaum ver~indert erscheint. Von lymphati- 
schem Gewebe ist an diesen Stellen nichts mehr zu sehen: grolle Muskel- 
str~inge durchziehen wirr den Lymphknoten, einige Spaltr~ume frei- 
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lassend, Kohlestaubteilchen und Blutgef/~Be aufweisend. Die Hilus- 
lymphknoten sind weniger stark ver/~ndert, zeigen aber auch reichlich 
Muskelfasern (Abb. 5), die man in den Bauchlymphknoten ganz vermiBt. 
Die Form der vergrSBerten Lymphknoten ist gewahrt, auch sieht man 
kleine Kapseldurchbrfiche in die Gef/~Be, wie man es bei malignen 
Tumoren gew6hnt ist. Es f~llt jedoch auf, dab die Wand der erweiterten 
Blutgef/~Be in der Umgebung der Lymphknoten ungeordnet ist und 

A b b .  5. L y m p h k n o t e n  v o n  ~[uske l s t r / ing ' en  d u r c h z o g e n ,  n u t  be i  a n o c h  e in  L y m p h f o l l i k e l .  
( E t w a  90fache  Ve rg rSBerung . )  

knStchenfSrmige Ausw/ichse und Fransen zeigt. Man hat unwillkfir- 
lich den Eindruck, dab es sich um eine Wucherung der Gefi~Bwand- 
muskulatur bei Stauung handeln k5nnte. 

Kleinkirschgro[3er Tumor der harten Hirnhaut vor der Sehnervenkreuzung. Auch 
mikroskopisch kein Einbruch in das Keilbein. Die platten, zum Teil spindeligen 
Tmnorzellen liegen zu B/indeln geordnet, im Querschnitt Sehichtungskugeln dar- 
stellend. Der Tumor ist deutlich vaseularisiert und durch Bindegewebe in Strange 
und Zapfen aufgeteilt; die Gefi~Bw/inde stellenweise hyalin verquollen, ganz ver- 
einzelt auch verkalkte ,,PsammomkSrper". Ein elastisehes Gerfist lgBt sieh im 
Tumor nicht darstellen, aber ein grobes Gitterfaserger/ist naeh Tibor-Pap. 

Den gleichen Aufbau zeigt auch der kleine, p/e/]erkorngro/3e Tumorknoten reehts 
seitlieh am Rande der vorderen Seh/~delgrube. 

Hypophyse. Es f/~llt im Vorderlappen das Vorherrschen yon groBen, proto- 
plasmareiehen, eckigen, hellen, wabenfSrmigen Zellen auf, die zum Tell strang- 
fSrmig angeordnet sind, zum Tei] ein I~etzwerk bilden und s~ellenweise auch ein 
kolloidgeftilltes Lumen umschlieBen. Wir mSchten sic als atypisehe ehromophobe 
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Zellen ansprechen. Zwischen ihnen eingestreut finden sich in geringerer Anzahl 
kleinere dunkle Zellen mit chromatinreichen Kernen, letztere bilden stellenweise 
Haufen in einem Syncytium (Abb. 6). Im Trichterlappen sind fast ausschlieBlich 
diese kleineren dunklen Zellen vorhanden, und zwar in kleinen Haufen an- 
geordnet; an einer Stelle auch ein kleiner Bezirk mit ERD~m~schen Zellen. 
Typische a- und fl-Zellen nicht feststellbar. Die kleinen BlutgeI~$e stark erweitert, 
ein argyrophiles Fasergertist stellenweise ganz gut darstellbar. Im Stiel mehrere, 
durch Druck des benaehbarten Meningeoms gestaute Lymphgefi~$c. 

Abb. 6. Helle (chromophobe ?) Zellen in der Hypophyse neben dunklen sy-neytialen 
Bezirken. (Etwa 800faohe VergrSi3erung.) 

Zusammenfassend  handel t  es sich um eine diffuse, s t rang- und  
kn5tchenfSrmige Angiomyomatose  beider Lungen  mi t  wabigem inter-  
s t i t iel lem Emphysem,  sowie 0dem,  frischen B l u t unge n  u n d  Hi~mato- 
thorax  rechts als postoperat ives Trauma.  Totale Pleurasynechie  links. 
Myomatose der L y m p h k n o t e n  des Brus t raumes .  Hyper t rophic  des 
reehten Herzventr ikels .  Pri~sellare Meningeome. Celluli~rer U m b a u  der 
Hypophyse.  Gallensteine.  

Besonders interessant fiir die Deutung unserer Beobachtung sind die beiden 
yon STSSSEL verSffentlichten Fi~lle einer ,,muskuI~iren Lungencirrhose" bei einem 
51jiihrigen Transportarbeiter und einer 43ji~hrigen Schlossersfrau. Die Krankhcit 
war yon li~ngerer Dauer (7 bzw. 6 Jahre) mit gleichbleibender wabiger Lungen- 
zeichnung im RSntgenbild; in beiden Fallen wurde eine Obduktion durchgeftihrt, 
die ein gleiches Bild einer klcincystischen Wabenlunge mit Spontanpneumothorax 
links aus geplatzten Emphysemblasen und chronischer Bronchitis sowie Hyper- 
trophic der rechten Herzkammer zeigte. Es wird angegeben, daI~ auch SCaiYRMA_WN 
2 i~hnliche F~lle beobachtet hat mit Lungen, die yon auBen einer Lebercirrhose 
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gliehen wie in unserem Falle. Zwisehen den wabigen Partien fanden sieh karni- 
fizierte Bezirke mit,,ungeheuerliehen Massen von glatter Muskulatur". An anderen 
Stellen erkennt man noeh den alveoli~ren Aufbau, jedoeh ist das Epithel bier oft 
zylindriseh (,,Bronehialisierung des Lungenparenehyms"), desgleiehen aueh in den 
grogen Cysten. Die hochgradige Entwieklung yon Muskelfasern entsteht naeh 
v. ST6SSEL aus dem ,,subepithelialen mesenehymalen Keimlager", Khnlich der 
embryonalen Ausbildung der Bronehialmuskulatur. 

TEDESCHI hat an diesen Stellen auch bei akuten Entzfindungen und Stauungen 
das Auftreten junger glatter Muskelzellen naehgewiesen, was als ,,regenerative 
Neubildung" bezeiehnet wird. Ob dabei eine ,,Induktion dureh das Epithel" eine 
Rolle spielt, wie es SCHt~R~ANN annimmt, ist noch fraglich. Aueh werden die An- 
gaben BALTISBERGERS fiber die weite Verbreitung der glatten Muskulatur bis in die 
Alveolen in letzter Zeit yon ENGELS wieder bezweifelt. 

Auf der XXIX. Pathologentagung in Breslau 1936 wurde das Problem der 
,,muskul~ren Lungencirrhose" im Ansehlug an einen Vortrag yon J32GER diskutiert, 
der fiber den Lungenbefund eines 56j~hrigen Mannes beriehtete, der vor 25 Jahren 
eine sehwere Lungenentzfindung durchgemaeht hatte. In dem ,,fleischartig um- 
gewandelten linken Unterlappen war eine gewaltige Entwieklung yon kreuz und 
quer sieh verflechtenden Bfindeln glatter Muskelzetlen" festzustellen, am Rande 
waren noeh in ,,weite S~eke verwandelte Alveolarg~nge" siehtbar. Ffir diese auger- 
gewShnlich starke Entwieklung yon Muskelfasern im linken Unterlappen wird eine 
,,meehanisehe Beanspruehung dureh die Zugkr/~fte des Zwerehfells auf das naeh der 
Entztindung gebildete capillarreiehe Cambiumgewebe" verantwortlich gemacht. Es 
wird gleichzeitig auf die Arbeitshypertrophie glatter Muskelfasern bei Stauungs- 
zust~nden und Lymphangiektasien hingewiesen. Ein Einwuchern der Muskelzellen 
des Lungengerfistes ins entzfindliehe Exsudat oder eine Wucherung der interlobu- 
l~ren Muskulatur wird ffir den eigenen Fall ftir unwahrscheiulich gehalten. 

LSSCttKE meinte in der Ausspraehe, dug aueh ein Zusammenrfieken der Muskel- 
fasern bei postpneumonischen Narbenschrumpfungen eine Vermehrung vort/iusehen 
kSnnte und eine funktionelle Beanspruehung eine gewisse Ordnung in die Faser- 
riehtung hineinbringen kSnnte. 

LA~ZC~E spraeh vonder  MSgliehkeit yon Einwaehsen der Muskelfasern in die 
Alveolen zwecks Organisierung des Exsud~tes. KXL~FL~ISC~ untersehied zwischen 
Neubildung glatter lV[uskulatur im karnifizierten Gewebe und Neubildung glatter 
Mnskulatur in der Wand der Alveolen, Bronehen und Blutgef~tge. Der ersten Art 
entsprieht aueh eine Neubildung yon Knoehen, Knorpel und anderem Gewebe in 
den fibr6sen PfrSpfen, w~hrend ffir die zwei~e Art ein Fall yon gewerblieher (Ra- 
dium) Lungensehrumpfung angeffihrt wird, mit Hyperplasie der Muskulatur der 
Bronehen bei erweitertem Lumen, Fibrose der Wand der Bronehiolen mit Elastiea- 
hypertrophie und Fibrose der Media der Arterien. Aueh an Narbensehrumpfung 
mit N~herrfieken der 3/[uskelsehl~uehe aneinander muB gelegentlieh gedaeht wer- 
den. HA~PERL wies aui die MSgliehkeit yon Einwaehsen glatter Mnskelfasern in 
die Verwaehsungsstr~nge hin, wie solehes gelegentlieh im Bauchraum beobaehtet 
wird. 

Aus dem skandinavisehen Sehrifttum interessieren uns folgende Beobaehtungen: 
Im Falle ROSENDAgLS handelte es sieh um eine 51j~hrige Frau, die 7 Jahre lang 
an Atemnot litt und rSntgenologiseh eine feine netzartige Versehattung beider 
Lungenfelder aufwies, die als Bo]scKs Sarkoid bzw. Miliartuberkulose gedentet 
wnrde, wogegen aber der wenig ver/~nderliehe RSntgenbefund spraeh. Bei der Ob- 
duktion fanden sieh hypergmiseh-Sdemat6se, zum Tell bindegewebig-karnifizierte 
Lungen yon zahlreiehen grogen Cysten durehsetzt, pneumonisehe Herde nnd 
pleurale Verwaehsungen aufweisend. Die Lymphknoten am Lnngenhilus und im 
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Mediastinum waren gesehwollen und saftreich. An den fibrigen Organen kein auf- 
f/~lliger Befund. Die mikroskopische Untersuchung der Lungen zeigte eine ver- 
schieden starke Erweiterung der Alveolen und Bronchiolen, die mit entziindlichem 
0dem und desquamierten Epithelien angefiillt waren. Zwischen ihnen fanden sich 
vollkommen normale Lungens/~ckchen. Die Alveolarsepten enthielten Btindel 
yon schlanken, spindelf6rmigen, bei van Gieson-Farbung gelben Zellen mit ovalen 
Kernen, die als glatte Muskulatur angesprochen werden. Zwischen ihnen land sich 
nur wenig kollagenes, leicht hyalinisiertes Bindegewebe mit Blur- und Kohle- 
pigment. Auch die Lymphknoten des Brustraumes waren angefiillt yon denselben 
glatten Muskelzellen; gelegentlieh konnte aueh ein Zusammenhang mit der glatten 
Muskulatur der Blutgef~Be festgestellt werden, jedoch wird die Bezeichnung als 
Angiomyomatose abgelehnt. Die Lagerung und Form der Zellen sprechen gegen 
ihren nervSsen Ursprung. Hypophyse grog, mit zahlreiehen basophilen und eosino- 
philen Zellen. Der Fall wird als eine ,,di]]use Myomatose der Lungen und der 6rt- 
lichen Lymphknoten mit kleineystischer Umwandlung der AlveoIen und Bronchiolen" 
gedeutet. 

Der Fall SAMUELS~S bezieht sich auf eine 49ji~hrige Frau mit 12j~thrigem 
Lungenleiden mit miliarer Lungenverschattung, jedoch negativem Tuberkulose- 
befund. Die Kapazit~t der Lungen sank schliel~lich auf 1,5 Liter, in den Meta- 
karpalknochen waren r6ntgenologisch kleincystische Aufhellungen vorhanden und 
schlieglich erlag die Patientin einer cerebralen Blutung. Die Obduktion zeigte 
multiple kleinere und gr613ere Erweichungsherde und die Zeichen einer tuber6sen 
Sklerose im Gehirn an, und 2 kleine Fibrome mit Verkalkungen im Plexus 
chorioideus. In beiden Nieren wurden zahlreiche kleinere, zum Tell hyalinisierte 
.~Vfyome naehgewiesen. Besonders auffallend waren die Lungen: Ihre Oberfl/~ehe 
war grob granuliert, wKhrend die Schnittfl~che yon einer groSen Anzahl hirsekorn- 
his erbsengroBer Waben durchsetzt war. Weder fanden sich Bronchektasien, noch 
gr61]ere Cysten, ebensowenig Anzeichen fiir Tuberkulose bzw. BoEcKsches Sarkoid. 
Die Hiluslymphknoten waren klein, anthrakotisch, zum Tell verkalkt. Mikro- 
skopisch waren die Lungenwaben mit flachem Endothel ausgekleidet oder naekt 
und entsprachen vermutlich erweiterten Lungens/ickchen oder Bronchiolen. ])as 
Lungengewebe dazwischen war entweder normal oder atelektatisch; stellenweise 
land sich eine deutliehe Verdiekung der Alveolarsepten durch ,,Bindegewebsver- 
mehrung und Einlagerung einer m~[3igen Anzahl von glatten Muskelzellen, vereinzelt 
oder in Form kleiner Biindel von gewShnlichem Aussehen". Weder 0dem, noch 
H/~morrhagien, noch pneumonische Erscheinungen; nut eine Vermehrung yon Blur- 
pigment und Ansammlungen yon pigmentierten Makrophagen konnten beobachtet 
werden. I)iese Ver/~nderungen werden als ,,diffuse Myofibrose und cystische 
Degeneration der Lungen mit hochgradiger H/~mosiderose" bezeichnet. Der Fall 
wird als tuberose Sklerose (Gehirnver/~nderungen, Fibrome der Chorioidea, Papillom 
der Retina, Adenomata sebacea, Nierenmyome) mit Lungenbeteiligung gedeutet, 
w/~hrend die cystischen Ver/~nderungen als sekund/~r entstanden angesprochen 
werden. 

In dieselbe Gruppe geh5rt auch die Beobachtung BERG und VESLE~S : Bei der 
Obduktion einer 32jiihrigen Frau, deren Leiden 2 Jahre zuvor mit einem Spontan- 
pneumothorax begann, land sich eine doppelseitige Wabenlunge, tuber6se Hirn- 
sklerose, P~I~GLEsche Naevi, subunguale Fibrome, ein hiihnereigroBes Reticulum 
der Milz und eine Anzahl kleiner, aus embryonalen Muskelzellen bestehender 
Nierentumoren. Die Mehrzahl der Lungencysten war nackt, nur vereinzelt mit 
kubisehem oder zylindrischem Epithel ausgekleidet. Im Bindegewebe zwischen 
ihnen ~and sich ,,eine grofle Anzahl glatter Muskd/asern in Knoten- und Strang[orm, 
wie man es in Myomen beobaehtet". I)ieVeranderungen werden als eine allgemeine 
MiBbildungskrankheit (,,Maladie generale des mal/ormations") betraehtet und dem 
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Begriff der tuberSsen Sklerose untergeordnet. Es fanden sich auch Vergnde- 
rungen an den endokrinen Dr~isen: Atrophie der EierstScke und Nebennieren und 
eine umsehriebene Vermehrung der ttauptzellen bei gleichzeitiger Verminderung 
der eosinophilen Zellen in der ttypophyse. 

Ein paar weitere Obduktionsf~lle zeigen wohl das Bild der Wabenlunge, aber 
keine Myomatose. WEISS berichtet fiber einen 23jghrigen Schlosserlehrling, dessen 
Lungen eine diffuse kleinwabige Struktur aufwiesen, wobei kleine, aus Blutgef~]en 
und elastisehen Fasern bestehende ,,pfirzelfSrmige Wandvorspfinge" in die Cystehen 
hineinragten. Im Zwischengewebe und in der Wandung der kleinen Bronehen 
fehlten jedoch Muskelfasern. 1NTOLTE nimmt ffir seine 6 Jahre ]ang beobachteten 
Wabenlungen (31jghriger Mann) eine ,,anlagem~]ige Schw~che des elastischen 
Fasersystems" an, wofiir aueh eine gleichzeitig bedingte Erweiterung des Colon 
sigmoideum spricht. Ein analoger Fall ist yon BARD besehrieben worden. Im Fall 
DE FINE-LIeges (63jghrige Frau, 2 Jahre lang rSntgenologisch mit Wabenlunge 
in Beobachtung) entsprechen die kleineystischen Ver~nderungen mehr nackten 
bronehoektatischen Kavernen, wobei der Knorpelschwund und eine stgrkere Ent- 
wicklung der Wandmuskulatur auffiel. SehlieBlieh ware der yon t~ERG und ZAeH- 
RlSSO~ 1941 mitgeteilte Fall (30j~hrige Frau, Schwester des Falles BERG-VEJLENS) 
noeh zu erwahnen, wo jedoch nut eine klinische Beobaehtung vorliegt: rSntgeno- 
logisch Wabenlunge, Talgdrfisenadenome, subunguale Fibrome, mannsfaustgroBes 
embryonales Myom der Vagina, kleiner Tumor an der Sehnervenpapille, wie er 
gelegentlich bei tuberSser Sklerose beobachtet wird. 

Ganz vereinzelt linden sich Angaben fiber multiple Myome in der Lunge (ein- 
zelne grSl3ere Myomknoten in den Lungen wurden nach Angabcn FISCHERS yon 
FORKS.L, FRA~CO, DEUSSI~G und KOR~ITZER beobachtet). So berichtete E. Ft~AEN- 
K~r. auf der XII. Tagung der Deutschen Pathologischen GeselJschaft in Kiel (1908) 
in einer Diskussionsbemerkung zum Vortrage ZIEL~aS ,,Uber ein malignes Myom 
dsr Haut ohne Metastasen" fiber ein Uterusmyom (die Frau starb 5 Tage naeh der 
Operation), dab eine gro~e Anzahl kleiner derber Tumoren in beiden Lungen ab- 
gesiedelt hatte. Mikroskopisch waren es ,reine Fibromyome ohne jede Spur sar- 
komatSser Beimengungen". 

Aueh prims reife mesenehymale Gew~chse der Lungen sind ~tu~erst selten 
und treten dann gewShnlich in Form grS[~erer Knoten auf. ~Nur RI~DFL~ISC~ 
beschrieb bei einem ]2j~hrigen Knaben zahlreiche weiehe kleine Fibrome in beiden 
Lungen, teils subpleural, teils am Bronchialbaum, tells in den Lymphbahnen 
gelegen. Die beigegebene mikroskopische Abbildung zeigt eine gewisse Xhnliehkeit 
(es fehlt nur die sekundgre Wabenstruktur der Lunge) mit unserem Falle. ,,Die 
meisten Knoten yon der Textur eines Fibroma molluscum waren hanfkorngroB und 
rundlieh, leicht gelappt und durchsetzten grSl3ere Strecken des Parenchyms mehr 
gleichmgBig. An vielen yon ihnen bcmerkte man ein zentrales Lumen, welches leer 
oder mit einem Flfissigkeitsgerinnsel gefLillt war." Es wird besonders auf den Zu- 
sammenhang der Tumoren sowohl mit den pleuralen als auch den peribronchialen 
Lymphgefg~en hingewiescn und erw~thnt, dab ,,die geschwollenen Lymphdrfisen 
der Lungenpforte ghnlich aussahen". Zu Lebzeiten bestand eine ,,Lymphorrhoea 
pulmonum". Der Ausgangspunkt der Tumoren ist naeh I~I~DFL:EISCH in den 
Lungenlymphgef~en zu suehen, wobei die Lymphstauung gfinstige Bedingungen 
gesehaffen hgtte. Vielleicht kSnnte man diese Beobaehtung in Analogie zu unserem 
Fall setzen und als ,,Lymphangiofibromatose der Lunge" bezeichnen. 

Die yon  uns  zusammenges te l l t en  spgrl ichen L i t e r a tu r angaben  fiber 
, ,Lungenmyomatose"  k a n n  m a n  in  2 Gruppen  auftei len:  einerseits Be- 
obachtungen ,  wo die Ver~nderungen  nur  auf die Lunge u n d  den Thorgx- 
r a u m  beschr~nkt  s ind (ROSENDAHL - -  alS einziger Fa l l  dem unseren  
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~hnlieh - -  auch mit Lymphknotenmyomatose -- ,  yon STOSSEL, JAGEI~ 
und SCHttRMA~, eventuell aueh RINDFLEISCtt) und andererseits F~lle 
von Lungenmyomatose mit gleichzeitiger tuberSser Sklerose, ins- 
besondere mit Nierengew~chsen, subungualen Fibromen, Naevi und 
schliel~lieh auch Mi]ztumoren gepaart (SAMuELSE~, BERG und ZAOg- 
RISSON, BERG und VEJLENS, DE FINE LlCgT ?). Das kliniseh-anatomi- 
sehe Bild der Wabenlunge ohne gleiehzeitig nachgewiesene Muskel- 
wucherung, jedoch mit ,,anlagemgBiger Sehwgche des elastischen Faser- 
systems", wie es NOnTE, WEISS, ADLE~ und BAleD beschrieben, mul~ 
bei dieser ErSrterung unberticksichtigt bleiben. Auch wollen wir die 
Frage der tuberSsen Sklerose bier nieht n~her er6rtern, da uns der ur- 
sgehliehe Zusammenhang dieser Erkrankung auf Grund der oben- 
erw~hnten 3F~lle (bei DE FI:NE LICHT fehlt die Gehirnsektion!) mit 
den Lungenver~nderungen noch nicht erwiesen erscheint. 

Jedenfalls gehSrt unsere Beobachtung zur 1. Gruppe und ist 
dem Fall ROSE~DAHL mit gleichzeitigen Lymphknotenver~nderungen 
an die Seite zu stellen. 

Bei seiner Beurteilung ergeben sich im Zusammenhang mit der 
Schrifttumiibersicht folgende Fragen: 

1. Handelt es sieh un~l ein angeborenes Leiden ? 
2. In welehem Zusammenhang stehen die beobachteten Organver- 

~nderungen ? 
3. So]l man die muskul~ren Wucherungen als Tumoren auffassen ? 
ad 1. Wir mSchten annehmen, da$ angeborene Mi~bildungen der 

Lunge in unserem Fall keine Rolle spielen. Die Waben waren fast aus- 
nahmslos ohne Epithel und entsprachen somit nicht angeborenen 
Cysten (H. MOLLER), sondern einem interstitiellen Emphysem. In 
weniger stark befallenen Teilen fanden sieh regelrecht gebildete Alveolen 
mit  elastischem Fasergeriist. Nur an einer Stelle im Gebiet der Bifur- 
kation fanden sich in der Submucosa und Museularis neben dem hyalinen 
Knorpel eine Anzahl kleiner, miBgestalteter Bronehialquersehnitte mit 
zylindrischem Epithel und ungeordneter Muskulatur. 

ad 2. Zeitlich geordnet begann die Erkrankung 1941 mit einem 
linksseitigen Chylothorax post partum, der sich jedoeh in 31/~ Monaten 
zurtickbildete. Seit 1945 zunehmende Atembesehwerden bei r5ntgeno- 
skopisch noch nicht feststellbaren Lungenver~nderungen. Erst nach 
der 2. Entbindung 1947 mit linksseitigem Chylothorax Auftreten einer 
Wabenzeichnung im Lungenuntergeschoft, besonders links, die nunmehr 
langsam an Intensitgt zunahm und sich eaudoapikal verbreiterte und 
schliel31ich zur Operation in der Annahme einer mechanischen AbfluB- 
st6rung des Chylus im Ductus thoracicus fiihrte. Wir m6chten daher an- 
nehmen, da~ der in seiner ~_tiologie auch durch die Sektion nicht ge- 
kl~rte traumatische Chylothorax post partum die ausl6sende Ursache 
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ffir die Wueherung der glat ten Muskulatur der intrapulmonalen und 
thorakalen Lymph-  und Blutgef~13e abgegeben hat, der sp/~ter der wabige 
Umbau  der Lungen folgte. - -  Die basalell pr~sellaren Meningeome der 
Dura mSehter~ wir Ms einen zuf~lligen Nebenbefund erachten; es sei 
abet nieht unerwi~hnt, dal3 die Tumoren in ihrem, den muskuli~ren 
Wueherungen in den Lungen und Lymphknoten/~hnliehem histologisehen 
Aufbau durehaus differentialdiagnostisehe Sehwierigkeiten geboten 
haben. - -  Den eigenartigen Umbau  in der zelligen Zusammensetzung 
der Adenohypophyse (fast nur ehromophobe Zellen mit  Zellplasmodien 
abweehselnd, Fehlen der e- und fl-Zellen) mSehtelt wir auf Zirkulations- 
st6rungen dureh Tumorkompression zurfiekffihren, obgleieh wit i~hn- 
liehe Bilder in soleheln Zusammenhang im Sehrift tum nieht erw~hnt 
gefunden haben. 

ad 3. Was die 3. Frage anbelangt, so halten wir die hoehgradigen 
Wueherungen der glatten Muskulatur in den Lungen und Lymphknoten  
nicht ffir eehte maligne Tumoren:  Ein Einbrueh in das Gefgl3system mit  
Fernmetast~sen konnte nieht beobaehtet  werden, die Blutsenkung war 
die ganze Zeit normal und yon den Lymphknoten  waren nut  diejenigen 
des Thoraxraumes. also des Stauungsgebietes, befallen. Obgleieh wit 
im Sehrifttum keine Angaben fiber eine so hoehgradige muskuli~re 
Wueherung in dell Lymphknoten  erw~hnt gefunden haben, mSehten 
wit sie doeh Ms reaktive Hyperplasie bei Stauung im Sinne B~XGELEI~s 
auffassen und nieht als Tumoren deuten. Aueh die an vielen Stellen 
gesehenen knospenartigen Wueherungen der Gefi~Bwandmuskulatur be- 
st~rken uns in dieser Auffassung. In  geringerem Grade sind solehe 
Wueherungen auf entzfindliehe Reize besonders in karnifizierten Be- 
zirken besehrieben und zum Teil Ms Metaplasie gedeutet wordem Abet 
gerade st~rkere entziindliehe Ver~nderungen, bis auf die t raumatiseh 
bei der Operation gesetzten, fehlten in unserem Fall. 

Zusammen/assung. 

Es wird fiber das seltene Bild einer diffusen tumorart igen Angio- 
myomatose  der Lungen und thorakalen Lymphknoten  berichtet, das 
auf dem Boden eines rezidivierenden Chylothorax mit  allmiihliehem 
wabenart igem Umbau  der Lungen entstand. 
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