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Epitheloidzellige Granulome in Lungenbiopsat (a, b) und mediastinalem Lymphknoten
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Diagnostik granulomatoser Erkrankungen
mit Lungenbefall
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Granulome als Zeichen der spezifischen Entzindung im Lungengewebe treten bei vielen
Erkrankungen auf. Das radiologische Standardverfahren bei pulmonalen Granulomatosen ist
meistens die Dinnschichtcomputertomografie. Bei klinischem Verdacht und entsprechenden
Hinweisen in der Thoraxibersicht sind eine Dinnschicht-CT und die interdisziplinare Diskussion
der Befunde zu empfehlen.

Granulome werden in der Lunge durch viele unter-
schiedliche Krankheiten verursacht. Dazu zéhlen sys-
temische Erkrankungen, z. B. Vaskulitiden (Granulo-
matose mit Polyangiitis, Churg-Strauss-Syndrom),
rheumatoide Arthritis, Sarkoidose sowie allergische
und Fremdkoérperreaktionen des Lungenparenchyms,
wie exogen-allergische Alveolitis, Berylliose, und auch
infektiése Erkrankungen wie Tuberkulose, nicht tu-
berkulose Mykobakteriosen und Pilzinfektionen.
Charakteristisch ist die spezifische, granulomatose
Entztindung mit Bildung von Granulomen als mikro-
skopische Ansammlung epitheloider Histiozyten.
Granulome kénnen je nach Genese zentrale Nekrosen
aufweisen, mehrkernige Riesenzellen, aber auch eosi-
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nophile Granulozyten enthalten. Die hiufigste Er-
krankung mit einer granulomatésen Entziindung der
Lunge in Deutschland ist die Sarkoidose [1, 38].

Im Folgenden wird auf die haufigsten bzw. klinisch
relevantesten Krankheitsbilder eingegangen, beson-
ders auf die typischen radiologischen Befunde in der
Diinnschichtcomputertomografie der Lunge und ihre
klinische Signifikanz. Das radiologische Bild in der
CT ist ebenso heterogen und fithrt nur im Zusam-
menhang mit anamnestischen, klinischen, serologi-
schen und pathologischen Befunden zur Diagnose.
Die hiufigste radiologische Manifestation ist das Bild
einer interstitiellen Lungenerkrankung mit variablem
Muster, dabei zeigen sich oft milchglasartige und so-
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T] Stadieneinteilung der Sarkoidose in der Thoraxiibersicht®

Stadium Befunde

| Meist symmetrische bihildre Lymphadenopathie,
Aufweitung des oberen Mediastinums

Il Bihildre Lymphadenopathie und Parenchyminfilt-
rate, v. a. in den Ober- und Mittelfeldern

1l Parenchyminfiltrate ohne Adenopathie

v Lungenfibrose v. a. in Mittel- und Oberfeldern,
Verziehung der Bronchi und Hili

Differenzialdiagnose Haufigkeit (%)
Tuberkulose, Silikose, malignes Lymphom, 50
Bronchialkarzinom

Wie |, zusatzlich Lymphangiosis carcino- 25

matosa, Infiltrate anderer Genese

Tuberkulose, Silikose, Alveolitis, Lungen- 15
fibrose, Histiozytosis X, Kollagenosen,
Lymphangiomatosis carcinomatosa
Tuberkulose, chronische Alveolitis,
bulldses Emphysem

*Nativradiologische Einteilung nach Scadding et al. [53], mod. nach Kirsten [13], Reiser et al. [36] und Kaufmann et al. [37].

lide Infiltrate, retikuldre Zeichnungsvermehrung,
Bronchiolitiszeichen, Rundherde und Kavernen [50].

Sarkoidose

Radiologische Stadieneinteilung
Bei mehr als 90 % der Patienten mit Sarkoidose zeigen
sich im Lauf der Erkrankung in der Thoraxiibersicht
pathologische Befunde. Trotz eines z. T. sehr auffalli-
gen Rontgenbildes bleiben 60 % der Patienten asymp-
tomatisch [2]. Eine radiologische Stadieneinteilung
anhand des Rontgenbildes wurde von Scadding et al.
bereits im Jahr 1961 etabliert. Diese wird teilweise
auch heute noch verwendet, obwohl sie wissenschaft-
lich nicht mehr aktuell ist, sich das Ausmaf3 der Er-
krankung nicht alleine durch das konventionelle
Rontgenbild beurteilen lasst und der teilweise in Be-
zug auf die Prognose signifikantere extrapulmonale
Befall hierdurch nicht abgebildet wird (»Tab. 1).
Manifestationen, die in der CT, aber nicht in der
Thoraxiibersicht erkennbar sind, werden in dieser Sta-
dieneinteilung nicht berticksichtigt. Die CT hilft v. a.
bei unklaren klinischen und/oder radiologischen Be-
funden [43], bei begriindetem klinischem Verdacht
auf Sarkoidose und gleichzeitigem Vorliegen eines un-
auffilligen Rontgenbildes und bei der Detektion von
Komplikationen der pulmonalen Erkrankung [3].

Extrapulmonale Beteiligungen

Eine nachgewiesene extrapulmonale Beteiligung bei
Sarkoidose besteht in ca. 30 % der Fille. Dabei istam
haufigsten ein abdomineller Befall bei bis zu 70 % der
Patienten mit extrapulmonalen Manifestationen.
Die Leber ist in bis zu 80 % dieser Flle betroften, da-
bei handelt es sich um Hepatomegalie, multiple hy-
podense, teils konfluierende Noduli, Zeichen der
portalen Hypertension und der Leberzirrhose oder
eine Pfortaderthrombose. Eine Milzbeteiligung be-
steht in 23-54 % der Falle; in 30 % der Fille mit ab-
domineller Beteiligung zeigt sich eine Lymphadeno-
pathie, v. a. im Bereich der Leberpforte, paraaortal
und um den Truncus coeliacus [4]. Weitere wichtige
extrapulmonale Manifestationen der Sarkoidose be-
treffen Haut (25 %), Herz (5-10 %), Augen 25 %, zen-
trales Nervensystem (5 %) und selten Nieren [5, 6].

Lymphadenopathie

Typisch fiir das radiologische Stadium I und IT ist die
bihildre Lymphadenopathie (»Abb. 1). Die Lymph-
knoten zeigen in der Regel keine Zeichen einer Ne-
krose sowie keine relevanten raumfordernden Effek-
te [44]. Kavernen sind selten (»Abb. 2). Bei langem
Krankheitsverlauf konnen sie Verkalkungen aufwei-
sen [7]; in der MRT kann schon frith ein Schief3schei-
benzeichen der Lymphknoten erkennbar sein
(»Abb. 3; [8]). Umgekehrt ist eine bihildre Lymph-
adenopathie selten bosartig (in 3,8 % der Fille liegt
ein malignes Lymphom vor, in 0,8 % ein Bronchial-
karzinom, in 0,2 % extrathorakale Malignome [9]).

Pulmonale Manifestationen

Die haufigste pulmonale Manifestation der Sarkoi-
dose sind Mikronoduli und Noduli mit einem
Durchmesser von 1-10 mm und unscharfer Begren-
zung. Diese haben eine ,,random®, d.h. eine ,,zufil-
lige® Verteilung, also sowohl zentrilobulér als auch

Abkilirzungen

ACR American College of Rheumatology

ARDS Acute respiratory distress syndrome

BCG Bacillus Calmette-Guérin

DGAKI Deutsche Gesellschaft fir Allergologie und Klinische Immunologie
DGP Deutsche Gesellschaft fir Pneumologie

EAA Exogen-allergische Alveolitis

EGPA Eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis

FDG-PET  Fluordesoxyglukose-Positronenemissionstomographie
GPA Granulomatose mit Polyangiitis

HP Hypersensitivitdtspneumonie

IPF Idiopathische pulmonale Fibrose

LCH Langerhans-Zell-Histiozytose

PLCH Pulmonale Langerhans-Zell-Histiozytose

LK Lymphknoten

MDR-Tbc Multiresistente Tuberkulose

MPA Mikroskopische Polyangiitis

NSIP Nichtspezifische interstitielle Pneumonie

NTM Nichttuberkulése Mykobakteriose

RB-ILD  Respiratorische Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung
RFLP Restriktionsfragmentldngenpolymorphismen

Thbc Tuberkulose

ulp Gewohnliche interstitielle Pneumonie
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1 Koronare Reformatierung einer Diinnschicht-CT;
42-jdhriger Patient mit Sarkoidose radiologisch Typ 2.
Bihildre und mediastinale Lymphadenopathie (Dreieck),
konfluierende bilaterale Mikronoduli (,Galaxienzei-
chen”) der Mittel- und Oberfelder (Pfeil).
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2 Diinnschicht-CT, a: axial, b: koronare Reformatierung; 22-jdhri-
ger Patient mit nekrotisierender Sarkoidose radiologisch Typ II. Ein-
zelne Mikronoduli in zentrilobulirer (a, gefiilltes Dreieck) und
perilymphatischer (a, leeres Dreieck) Verteilung. Im linken Unter-
lappen findet sich eine kleine Kaverne (b, Pfeil).

3 a: CT mit Kontrastmittel, Weichteilfenster eines 45-jihrigen Patienten mit Sarkoidose radiologisch Typ II. Zu se-
hen ist eine mediastinale und bihildre Lymphadenopathie ohne Verkalkungen. b: Diinnschicht-CT, Weichteilfenster
bei einem Patienten mit bekannter Sarkoidose radiologisch Typ II mit mediastinaler und bihildrer Lymphadenopathie
mit multiplen Verkalkungen in den Lymphknoten, auch eierschalenartig (Dreieck). c: Thorax-MRT bei einem 36-jihri-
gen Patienten mit Sarkoidose radiologisch Typ I mit Allergie gegen jodhaltiges Kontrastmittel. Schiefischeibenzeichen

(Pfeil) bei bihildrer und mediastinaler Lymphadenopathie.
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4 Koronare Reformatierung einer Diinnschicht-CT; 69-jihriger Patient mit Sar-
koidose radiologisch Typ IV mit Erstdiagnose der Sarkoidose ca. 50 Jahre zuvor
und Progress zu Fibrose. Zu sehen sind Traktionsbronchiektasen (Pfeile), Honig-
wabenmuster (gefiillte Dreiecke), retikulire Zeichnungsvermehrung und eine
apikale Pradominanz der fibrotischen Verinderungen, konsekutive Schrumpfung

perilymphatisch, wobei letzteres richtungsweisend
fiir eine Sarkoidose spricht. Typischerweise liegt eine
Betonung der Mittel- und Oberfelder vor. Dichtean-
hebung und irregulédrer Verlauf der bronchovasku-
laren Biindel werden haufig beobachtet. Oft konflu-
ieren mehrere Mikronoduli zu einem gréfleren Kno-
ten >10 mm, umgeben von zahlreichen kleinen, sa-
tellitenartig angeordneten Mikronoduli, von
Nakatsu [10] mit dem Begriff ,,sarcoid galaxy“ be-
zeichnet (»Abb. 1). Konsolidierungen mit oder ohne
Bronchopneumogramm treten bei 12-38 % der Pati-
enten auf [2]. Retikuldre Zeichnungsvermehrung so-
wie Milchglasinfiltrate kommen ebenso vor und sind
ein Hinweis auf den Ubergang der Erkrankung in
eine fibrosierende Form (»Abb. 4).

Im radiologischen Stadium IV stehen fibrotische
Verdnderungen im Vordergrund. Es zeigen sich De-
formierungen und Distorsionen der Bronchien, Kon-
solidierungen, Rundherde, retikuldre Zeichnungs-
vermehrung, seltener Traktionsbronchiektasen
(38 %), Honigwabenmuster (32 %) v. a. in den Ober-

der Oberlappen und Kranialraffung der Hili sowie basales Narbenemphysem lappen, Emphysem (12 %) und Zysten (19 %) [11]. Da-

(leere Dreiecke).
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bei kann sich ein das Muster einer gewdhnlichen in-
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terstitiellen Pneumonie (UIP) ergeben, welches auf-
grund seiner apikalen Betonung von dem fiir eine
idiopathische pulmonale Fibrose (IPF) typischen
UIP-Muster mit basaler Betonung manchmal unter-
schieden werden kann (»Abb. 4) [45].

Exogen-allergische Alveolitis

Die exogen-allergische Alveolitis (EAA) oder Hyper-
sensitivititspneumonie (HP) ist eine immunologisch
bedingte Entziindung des Lungenparenchyms und
der terminalen Bronchiolen im Rahmen einer allergi-
schen Reaktion durch die Inhalation von Antigenen
bei zuvor sensibilisierten Personen. Die haufigsten
Krankheitsbilder bei EAA sind die Vogelhalterlunge
und die Farmerlunge. Man unterscheidet akute, sub-
akute und chronische Verlaufsformen, wobei das kli-
nische Erscheinungsbild uncharakteristisch ist.

Bildgebung

Die Bildgebung spielt eine entscheidende Rolle bei
der Diagnosestellung. In den etablierten Diagnose-
kriterien der Deutschen Gesellschaft fiir Pneumolo-
gie und Beatmungsmedizin (DGP) und der Deut-
schen Gesellschaft fiir Allergologie und Klinische
Immunologie (DGAKI) fiir akute/subakute EAA
werden Rontgen- und, sofern vorhanden, Diinn-
schicht-CT-Zeichen einer EAA gefordert. So ist ein
entsprechender radiologischer Befund in der Diinn-
schicht-CT eines der Diagnosekriterien fiir eine
chronische EAA [12]. Je nach Stadium sind unter-
schiedliche Befunde zu erwarten: Die Thoraxiiber-
sicht ist bei der akuten EA A in 20-30 % der Fille un-
auffallig [13]. In den restlichen Fillen zeigen sich
beidseitige interstitielle Infiltrate, meist unter Aus-
sparung der kostophrenischen Winkel. Bei der chro-
nischen EAA sind retikuldre und nodulare Zeich-
nungsvermehrungen zu erwarten, v.a. im mittleren
und apikalen Feld, ggf. auch Zeichen eines Emphy-
sems oder eines Cor pulmonale. Die Diinnschicht-
CT ist damit der diagnostische Standard bei Ver-
dacht auf eine EAA, gerade auch bei unauffilliger
Thoraxiibersichtsaufnahme [40].

Im akuten und subakuten Stadium ist ein diffuses
Milchglasmuster v. a. in Mittel- und Unterfeldern zu
erwarten (»Abb. 5). Bei der subakuten Form zeigen
sich zusitzlich auch unscharf begrenzte, ,watte-

5 Diinnschicht-CT; 54-jidhrige Patientin mit
subakuter exogen allergischer Alveolitis (EAA)
bei Schildkrotenzucht. Die Patientin préisentiert
sich in reduziertem Allgemeinzustand mit Be-
lastungsdyspnoe, trockenem Husten und subfeb-
rilen Temperaturen. Hier deutliche Hinweise
auf eine Alveolitis mit diffuser ubiquitdirer
milchglasartiger Dichteanhebung sowie Mikro-
noduli von Milchglasdichte. Augenfillig ist dies
insbesondere durch das ,black bronchus sign®,
bei dem die luftgefiillten Bronchien im Vergleich
zum benachbarten Lungenparenchym auffillig
schwarz erscheinen.

bauschartige zentrilobuldre Knétchen sowie ein
Mosaikmuster durch ,airtrapping® bei Bronchiolitis
der terminalen Bronchiolen. Letzteres kann in der
Exspirations-CT deutlicher gesehen werden.

Die Kombination von Milchglasinfiltraten und
Mosaikmuster bezeichnet man als ,,head cheese sign®
(,Presskopfzeichen”), d.h. das benachbarte Auftreten
lobuldrer Areale mit erniedrigter, normaler und an-
gehobener Dichte. Frither wurde dies als ein hochspe-
zifisches radiologisches Zeichen der EAA gedeutet,
mittlerweile ist es aber auch bei weiteren Erkrankun-
gen beschrieben worden, wie u. a. bei Infektionen mit
Bronchiolitis (z. B. Virus-, Chlamydien- oder Myko-
plasmenpneumonie), Sarkoidose, respiratorischer
Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung
(RB-ILD [14]). Im Falle eines gleichzeitigen Auftre-
tens von Milchglas, Knétchen und Mosaikmuster so-
wie passender Anamnese und Klinik besteht eine
hohe Spezifitit fiir die Diagnose einer EAA [13].

Chronische Form

Eine radiologische und klinische Herausforderung
ist die chronische EAA. Dabei ist eine Uberlappung
der Befunde zum akuten und subakuten Stadium
moglich. Es finden sich v. a. retikuldre Zeichnungs-
vermehrung in Mittel- und Oberfeldern, zentrilobu-
lire Knotchen, Milchglas sowie Mosaikmuster. Bei
der fortgeschrittenen EAA kommt es oft zu Trakti-
onsbronchiektasen, Volumenminderung, Verdi-
ckung von Interlobuldrsepten und fibrotischem Um-
bau mit Honigwabenmuster, sodass ein radiologi-
sches UIP-Muster méglich ist. Die zentrilobuldren
Noduli der Frithphasen konnen fehlen, was die dif-
ferenzialdiagnostische Abgrenzung zur idiopathi-
schen Lungenfibrose erschwert. Ebenso ist eine idio-
pathische nichtspezifische interstitieller Pneumonie
(NSIP) als Differenzialdiagnose moglich (»Abb. 6;
[15]). Eine Untersuchung von Silva [16] hat folgende
wesentliche Unterschiede einer chronischen EAA im
Vergleich zu IPF hervorgehoben: Bei der EAA zeigen
sich signifikant 6fter lobuldre Areale mit Dichtemin-
derung weniger in den Unterfeldern, sondern v.a. in
den Mittel- und Oberfeldern mit zentrilobuldren
Noduli. Auch airtrapping®, nachgewiesen durch zu-
sitzliche Aufnahmen in Exspiration, war signifikant
héufiger bei einer chronischen EAA zu sehen (75 %)
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als bei IPF (35 %) oder NSIP (10 %). Als Besonderheit
der chronischen EAA bei einer Farmerlunge ist die
hohere Pravalenz von Emphysemen zu nennen [17].
Zusammenfassend kann eine Abgrenzung zu den
Differenzialdiagnosen nur im interdiszipliniren
Kontext erfolgen.

Granulomatose mit Polyangiitis

Die Granulomatose mit Polyangiitis (GPA, frither
Morbus Wegener) ist zusammen mit der mikroskopi-
schen Polyangiitis (MPA) und der eosinophilen Gra-
nulomatose mit Polyangiitis (EGPA, frither Churg-
Strauss-Syndrom) eine ANCA-assoziierte (antineu-

6 65-jihrige Patientin mit chronischer exogen-allergischer Alveolitis
(EAA). Anamnestisch liegt eine relevante Exposition durch eine Tau-
benzucht des Nachbarn vor. Es zeigt sich ein NSIP-Muster (nichtspezi-
fische interstitielle Pneumonie) mit zentrilobuldren Mikronoduli
(weifSer Pfeil), verdickten Intra- und Interlobuldrsepten, Traktions-
bronchiektasen und Mosaikmuster. Der direkte Subpleuralraum ist
tendenziell geringer betroffen. Ein Honigwabenmuster ist auch ande-
renorts nicht erkennbar.

7 Diinnschicht-CT. Granulomatose mit Polyangiitis (Morbus
Wegener) inkl. 2 Kavernen rechts (Pfeile) bei einem 22-jihrigen Pa-
tienten, Rundherd mit beginnender Einschmelzung (Dreieck) links
und 2 kleineren flauen Infiltraten in Segment 6 links.

44 PNEUMONEWS 2017;9 (2)

trophile zytoplasmatische Antikérper) Vaskulitis der
kleinen Gefif3e [46]. Die diagnostischen Kriterien der
GPA (in Anlehnung an die Klassifikationskriterien
des American College of Rheumatology, ACR) sind
ulzerierend-hamorrhagische Entziindungen der Na-
sen- oder Mundschleimhaut, pulmonale Infiltrate,
Granulome oder Kavernen, ein nephritisches Urin-
sediment und granulomatdse Entziindungen in der
Histologie. Somit ist auch hier die entscheidende Be-
deutung der thorakalen Bildgebung ersichtlich.

Das konventionelle Thoraxrontgen ist unzurei-
chend fiir den Nachweis kleinerer Verdnderungen
und die Zuordnung zu einem bestimmten Muster,
daher ist eine CT-Untersuchung bei Verdacht auf
eine GPA zielfiihrend. Die Beurteilung der intersti-
tiellen Beteiligung gelingt in der Diinnschicht-CT.
In seltenen Fillen kann auch eine Kontrastmittel-CT
hinzugezogen werden, z. B. bei Himoptysen zur Blu-
tungsquellensuche und Ausschluss einer Lungenar-
terienembolie. Da eine Nierenbeteiligung vorliegen
kann, sollte davor eine griindliche Nutzen-Risiko-
Abwiégung erfolgen.

Pulmonale Manifestationen

Die typischen pulmonalen Manifestationen betreffen
sowohl das Tracheobronchialsystem als auch das Lun-
genparenchym. Tracheobronchial kommt es in 10—
30 % der Fille zu Stenosierungen, oft an mehreren Lo-
kalisationen [13]; am hdufigsten ist dabei die subglot-
tische Trachealstenose. Ferner treten Schleimhautne-
krosen an den unteren Atemwegen auf, aus denen oft
Stenosen, postobstruktive Infektionen und inflamm-
atorische Pseudotumoren hervorgehen. Dariiber hin-
aus kommt es manchmal zur tracheobronchialen Ma-
lazie, 6sophagobronchialen Fisteln und Bronchiekta-
sen. Der Trachealbefall kann uni- oder multifokal sein
und istim Mittel 2-4 cm lang. Charakteristisch ist der
Befall der gesamten Trachea inklusive ihrer Hinter-
wand (Pars membranacea), die bei anderen Erkran-
kungen oft ausgespart bleibt.

Verdnderungen im Krankheitsverlauf

Die haufigste Veranderung (Privalenz von 70 %) in
der CT ist der Rundherd im Lauf der Erkrankung
[18] mit Neigung zur zentralen Nekrose (in 50 % der
Fille, v. a. bei Knoten >2 cm) und Kavernenbildung
(»Abb. 7). Diese konnen sich rasch entwickeln und
auf die Thoraxwand tibergreifen. Ein Halozeichen
zeigt sich dabei in 15 % der Falle, seltener ein Rever-
se-Halo- oder Atollzeichen. Die Rundherde haben
eine variable Verteilung, haufig bestehen auch wech-
selnde Infiltrate. Oft beobachtet man ohne adaquate
Therapie eine Kavernenbildung, unter Behandlung
dagegen konnen Kavernen ausheilen und plattenar-
tige Vernarbungen ausbilden. Knoten, die nicht mit
klinischer oder serologischer Aktivitdt der Erkran-
kung korrelieren und groflenprogredient sind, soll-
ten aufgrund des zweifach erhohten Malignitétsrisi-
kos bei der GPA invasiv abgekldrt werden [18, 19].
Ebenso kann es im Rahmen der Vaskulitis zur Ka-
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8 Diinnschicht-CT, a Lungen-, b Weichteilfenster. Granulomatose mit Polyangiitis (Morbus Wegener) bei einer
24-jdhrigen Patientin. GrofSe dickwandige Kaverne (a, schwarzer Pfeil) mit Thoraxwandbeteiligung, kleinerer Rund-
herd im rechten Oberlappen (b, weifles Dreieck), mediastinale Lymphadenopathie (b, weifler Pfeil).

pillaritis im Lungenparenchym kommen. Eine alve-
oldre Hamorrhagie tritt dann bei ca. 10 % der Pati-
enten mit Kapillaritis auf [13]. Bei einer akuten alve-
olaren Himorrhagie zeigen sich Milchglasinfiltrate.
Bei rezidivierenden Blutungen kénnen auch retiku-
lare Zeichnungsvermehrungen, ein peripheres Ho-
nigwabenmuster und Traktionsbronchiektasen ent-
stehen [20].

Sowohl bei bei GPA als auch viel hdufiger bei MPA
ist die Entwicklung einer Fibrose mit UIP-Muster,
seltener mit NSIP-Muster, moglich und kann ande-
ren klinischen Manifestationen der Vaskulitis vor-
ausgehen [21, 22]. Nebenbefundlich werden Pleura-
ergiisse in bis zu 20 % der Félle beobachtet, entweder
als Zeichen des Pleurabefalls oder als hydropische
Dekompensationszeichen bei Nierenbefall. Selten
zeigen sich auch mediastinale Lymphknotenvergro-
Berungen (»Abb. 8).

Silikose

Die Silikose (Quarzstaublungenerkrankung) ent-
steht durch Einwirkung alveolengidngiger Staubpar-
tikel, die kristallinen Quarz (Siliziumdioxid, SiO,),
Cristobalit oder Tridymit enthalten [23].

Die Silikose ist eine der éltesten bekannten Berufs-
krankheiten (in Deutschland gelistet unter BK 4101).
Sie ist auch die haufigste Pneumokoniose (Staublun-
generkrankung) [51]. Zur Exposition kommt es v. a.
bei Arbeiten in Stollenminen mit quarzreichem Ge-
stein, bei der Formsandverarbeitung, in der Stein-
verarbeitung der Glas-, Porzellan- und Keramikin-
dustrie und auch bei Sandstrahlarbeiten.

Pathophysiologisch kommt es nach Inhalation al-
veolengingiger Staubpartikel zu einer Phagozytose
durch Alveolarmakrophagen, danach zu deren Zer-
fall, was eine Entztindungsreaktion mit anschliefSen-
der Granulombildung und tiberschieflendem binde-
gewebigem Umbau im Interstitium auslost. Bei lym-
phogener Elimination der Staubpartikel konnen
ahnliche Verdnderungen in den Hiluslymphknoten
nachgewiesen werden. Lymphknoten mit typischen
Verkalkungen bezeichnet man als sogenannte Eier-

schalenlymphknoten [47]. Im Verlauf der Krankheit
kénnen Granulome zu grofieren Schwielen konflu-
ieren, die zentrale Nekrosen ausbilden konnen [24].

Akute Form

Die Erkrankung kann in zwei verschiedenen Formen
auftreten: die akute und die klassische Silikose. Die
wichtigste Ursache fiir die akute Silikose ist eine
massive Exposition gegeniiber auslosenden Noxen.
Es kommt zu einem frithen Erkrankungsbeginn in-
nerhalb von 2 Jahren. Die akute Silikose manifestiert
sich in der Regel klinisch und radiologisch als eine
Alveolitis. Radiologisch kommen in der Thoraxiiber-
sicht diffuse, beidseitige, basale alveoldre Infiltrate,
in der CT beidseitige Milchglasinfiltrate bei gefiill-
ten Alveolen (histologisch einer alveoldren Siliko-
proteinose entsprechend) zur Darstellung. Der Ver-
lauf zeichnet sich durch frithen Progress zum Lun-
genversagen und die schlechte Prognose aus.

Klassische Form

Die klassische Silikose tritt in der Regel langer als 5
Jahre nach Staubexposition auf und fithrt zu einer
langsam progredienten Lungenfunktionseinschran-
kung, wobei verschiedene Komplikationen an ande-
ren Organsystemen moglich sind. Hierbei gehen die
radiologischen Manifestationen in der Regel den kli-
nischen und funktionellen Veranderungen voraus.
Die Grundlage der radiologischen Diagnostik bildet
die Thoraxiibersicht. Dort zeigen sich in der Regel
ein feinretikuldres Muster mit kleinen Fleckschat-
ten, disseminierte Noduli in den Ober- und Mittel-
feldern, oft zentrale Verkalkungen sowie Verschmel-
zung zu irreguldren Konglomeraten von 1 cm bis zu
Lappengrofle in den Mittelfeldern und pleurale
Schwielenbildung (»Abb. 9). Eine Hohlenbildung in
Konglomeratknoten ist aufgrund oben genannter
Nekrosen moglich. Oft zu erkennen ist ein kompen-
satorisches (Narben-)Emphysem mit Uberbldhung
und Bullae neben Konglomeraten (»Abb. 10). Die
Hiluslymphknoten sind vergroflert mit peripherer
eierschalenartiger Verkalkung [25].
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9 Diinnschicht-CT; 63-jdhriger Patient (ehemaliger Me-
tallputzer), nachgewiesene Silikose mit multiplen zentri-
lobulir betonten Kalkherden bis 3 mm im Durchmesser
mit Ballungen in den Oberlappen (weifSer Pfeil), eier-
schalenartig verkalkten mediastinalen Lymphknoten
(weifles Dreieck), pleuralen Verdickungen (schwarzes
Dreieck), Traktionsbronchiektasen (schwarzer Pfeil)

und fibrotischer Schrumpfung beidseits.

P 4
=®

Bildgebung

Die radiologischen Befunde der Silikose werden nach
der International Labour Organization (ILO) klassi-
fiziert. Dort werden ,,kleine Schatten® auf dem Lun-
genbild mit rundlicher, unregelmifliger und gemisch-
ter Form ebenso erwahnt wie ,,grofle Schatten®. Die
Klassifikation erfolgt anhand von Grof3e, Form, Aus-
dehnung/Streuung und befallenen Feldern. Beziiglich
der Pleura gehen diffuse Verdickungen, Pleuraplaques
und die Adhérenz des kostophrenischen Winkels in
die Bewertung ein [26]. Selten ist der Einsatz einer
Diinnschicht-CT notig, empfohlen wird dies laut der
aktuellen S2-Leitlinie bei fortwahrender diagnosti-
scher Unsicherheit nach einer Zweitbegutachtung der
Rontgeniibersicht im Rahmen der Diagnostik der Be-
rufskrankheit. Die CT soll in Low-dose-Technik und
nach standardisierten Vorgaben erfolgen [27].

Das Risiko fiir das Auftreten eines Bronchialkarzi-
noms, einer Tuberkulose (in diesem Fall Silikotuber-
kulose) und einer Kollagenose ist bei Silikosepatien-
ten erh6ht. Ebenso besteht eine gesteigerte Infektan-
falligkeit, sodass opportunistische Infektionen, u.a.
invasive Mykosen, ebenso gehduft auftreten. Daher
kann insbesondere bei akut kranken Patienten oder
inkonklusiver Rontgeniibersicht die CT von hoher kli-
nisch-diagnostischer Bedeutung sein [28, 29].

Langerhans-Zell-Histiozytose

Bei der Langerhans-Zell-Histiozytose (LCH) handelt
es sich um eine seltene Erkrankung, die sowohl als
klonale, generalisierte Form im Kindes- und Jugend-
alter als auch lokalisiert und im Erwachsenenalter auf-
treten kann. Hier wird iiber die diffuse pulmonale
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1 O Diinnschicht-CT; 72-jihrige Patientin mit bekann-
ter Silikose, ehemalige Keramikformerin, Exposition ca.
20 Jahre. Mehrere konfluierende, zentral einschmelzende
Konglomerate (weifSer Pfeil) mit peripherer Verkalkung,
mediastinale Lymphadenopathie.

Verlaufsform des Erwachsenen berichtet (pLCH). Die
pLCH tritt bei Rauchern auf und geht mit einer Pro-
liferation der Langerhans-Zellen in den Atemwegen
einher. Histologisch zeigen sich Granulome mit Lan-
gerhans-Zellen und eosinophilen Granulozyten. Das
konventionelle Rontgenbild ist in der Regel nicht di-
agnostisch. In der hochauflésenden (,,high resoluti-
on®, HR) Diinnschicht-CT sieht man oft das patho-
gnomonische ,,Schrotschussmuster®: Irreguldr ver-
teilte, die ganze Lunge betreffende, unscharf be-
grenzte zentrilobulire Noduli (1-5 mm im
Durchmesser), selten grofiere Noduli mit Durchmes-
ser >10 mm, die teils zentral einschmelzen konnen,
sowie begleitende zystische Lasionen (»Abb. 11). Die
Zysten sind oft kleiner als 2 cm, unregelmaflig, zu
Beginn dick- und im spiteren Stadium der Erkran-
kung diinnwandig (Wanddicke <1 mm). Ober- und
Mittelfelder sind vermehrt betroffen, die Herde sind
wahllos vom Zentrum nach auflen verteilt. Selten
treten Milchglasinfiltrate und eine paratracheale
und mediastinale Lymphadenopathie auf [30]. Das
charakteristische CT-Bild erlaubt bei einem Raucher
im jingeren Alter auch ohne eine bioptische Siche-
rung bei Fehlen sonstiger Pathologien die Diagnose
einer Langerhans-Zell-Histiozytose [30, 31].

Tuberkulose
Unter den infektiosen Granulomatosen sind an ers-
ter Stelle die Tuberkulose und die nicht tuberkul6sen
Mykobakteriosen zu erwdhnen [48].

Eine immer noch grofle Rolle bei Screening, Erst-
diagnose und Verlaufskontrolle der Tuberkulose
spielt das konventionelle Rontgenbild [32]. Die CT



besitzt jedoch sowohl eine h6here Sensitivitat (bis zu
91 %) als auch einen hoheren negativen pradiktiven
Wert (bis zu 76 % [33]). Eine hohere Sensitivitét zeigt
sich insbesondere bei kleinen Befunden oder beim
Nachweis von Komplikationen [39, 41]. In den selte-
nen Fillen einer chirurgischen Therapienotwendig-
keit ist eine CT in der Planung unverzichtbar [42, 49,
52].

Beziiglich Nomenklatur, Einteilung, Diagnostik
und mogliche Manifestationen der Tuberkulose ver-
weisen wir auf den gleichnamigen Artikel von
Kienzl-Palma in Radiologe 2016;56:866-73. DOI
10.1007/s00117-016-0166-y.

Nicht tuberkulose Mykobakteriosen

Die nicht tuberkulésen Mykobakteriosen (NTM)
umfassen eine Gruppe von Erkrankungen, die von
Mykobakterien verursacht werden, die nicht dem
Mycobacterium-tuberculosis-Komplex und nicht M.
leprae zugerechnet werden. Die Erreger sind in ver-
schiedenen Umweltbereichen weit verbreitet. Oft
handelt es sich um Patienten mit HIV-Infektion, Im-
munsuppression oder solche mit einer pulmonalen
Grunderkrankung. Die Klinik ist unspezifisch und
besteht v. a. in produktivem Husten, Himoptysen,
Fieber und Gewichtsverlust. Die Lunge ist das
Hauptmanifestationsorgan, aber auch diverse extra-
pulmonale Manifestationen mit entsprechender Kli-
nik sind moglich [34].

Radiologisch lassen sich 2 Formen unterscheiden:
die fibrokavernése Form, CT-morphologisch der Tbc
ahnlich, sowie eine nodular bronchiektatische Form.
Eine Uberlappung ist méglich. Dabei spielt die Tho-
raxiibersicht eine wichtige Rolle als Basisdiagnostik;
die CT kann besondere Pathologien wie z.B. Bron-
chiektasien und Kavernen besser darstellen (»Abb.
12 und »Abb. 13).

Charakteristische Befunde bei NTM sind flachige
Infiltrate, Kavernen mit verdickten Wanden, Bron-
chiektasen mit umgebenden Infiltraten, disseminier-
te kleinfleckige Infiltrate sowie Lymphknotenvergro-
Berungen [34]. Eine sichere radiologische Unter-
scheidung von einer Tuberkulose ist nicht moglich.
Nur wenige radiologische Befunde sind bei der NTM
héufiger als bei der Tbc. Eine solche Zusammenstel-
lung kann man zum Beispiel bei Yuan [35] finden,
die 95 CT-Thorax-Untersuchungen von Patienten
mit positivem Sputumbefund verglichen hat (»Tab.
2).

Differenzialdiagnostisch kommen z. B. die exogen-
allergischen Alveolitiden durch M.-avium-Komplex
(»hot tub lung®) bei Inhalation von kontaminiertem
Wasser infrage, ebenso die durch M. immunogenum
im Kithlschmierstoff bei Metallarbeitern in der Au-
toindustrie erworbene Mykobakteriose.

Weitere Erkrankungen

Inzwischen wurden multiple weitere Erkrankungen
beschrieben, die eine pulmonale granulomatése Ent-
ziindung verursachen konnen, u. a. eine interstitiel-

1 ] Diinnschicht-CT; 46-jihrige Patientin mit pulmo-
naler Langerhans-Zell-Histiozytose. Persistierender Ni-
kotinabusus mit kumulativ 20 Packungsjahren. Zu sehen
ist das ,Schrotschussmuster®: irreguldr verteilte zentrilo-
bulire Noduli (Pfeil) sowie begleitende kleine, diinnwan-
dige zystische Lisionen (Dreieck).

,

2

v .

1 2 Diinnschicht-CT; 56-jihriger Patient mit nicht tu-
berkuloser Mykobakteriose und Nachweis von Mycobac-
terium avium. GrofSe diinnwandige Kaverne apikal im
rechten Oberlappen (schwarzer Pfeil).

1 3 Diinnschicht-CT; 55-jihrige Patientin mit nichttu-
berkuléser Mykobakteriose und Nachweis von Mycobac-
terium avium. Bronchiektasien (weifler Pfeil),
Tree-in-bud-Phédnomen (schwarze Pfeile), irregulirer
Herd im linken Oberlappen (Dreieck).

le Lungenerkrankung bei rheumatoider Arthritis,
die bronchozentrische Granulomatose, die lympho-
matoide Granulomatose, Berylliose, Pilzinfektionen

© C-P.HeuBel

© C-P.HeuBel

© C.-P.HeuBel
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TZ Verteilung pathologischer CT-Befunde bei 95 Patienten mit Nachweis
sdurefester Stdbchen im Sputum

Tbc,n=75 NTM,n=20

(%) (%)
Pleuraergisse (p = 0,047) 39 15
Noduli <10 mm (p = <0,001) 76 25
Blitenbaumzeichen (p = 0,021) 81 55
Kavernen (p =0,018) 37 5
Bronchiektasen/Zysten (p = 0,034) 4 20
Atelektasen 55 60
Verdickte Septen 89 85
Lymphadenopathie (p = 0,06) 24 5
Verkalkte Lymphknoten 7

*Nach Yuan [35]. Die signifikanten Ergebnisse sind kursiv gesetzt.

sowie medikamentos induzierte granulomatdse Lun-
generkrankungen.

Fazit fiir die Praxis

» Die Gruppe der granulomatésen Lungenerkran-
kungen umfasst multiple Krankheitsentitdten, die
eine granulomatose pulmonale Entziindung aus-
16sen.

» Standard der radiologischen Diagnostik ist die
Diinnschicht-CT.

» Je nach Krankheitsbild lassen sich verschiedene
CT-Muster beschreiben, die in einigen Fillen pa-

thognomonisch sind, aber je nach Krankheitssta-
dium und Verlaufsform erheblich variieren kon-
nen.

» Bei Systemerkrankungen ist bei der Befundung
der CT-Bilder an mogliche extrapulmonale bzw.
extrathorakale Manifestationen zu denken. Wich-
tig ist es ebenso, mogliche Komplikationen zu er-
fassen.

» Die Diagnosestellung erfordert im Falle der Gra-
nulomatosen eine prizise interdisziplinire Dis-
kussion von Anamnese, Klinik, Bildgebung und
Histologie.
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Diagnostik Granulomatdse Erkrankungen und Granulomatosen mit Lungenbefall
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0 Welche ist die hdufigste Lungenkrank-

OO0O0O0O0

heit in Deutschland mit granuloma-
toser Entziindung?

Tuberkulose

Pilzinfektion

Exogen-allergische Alveolitis
Sarkoidose
Langerhanszell-Histiozytose

0 Worin besteht ein gewisses Paradoxon

@)

©)

bei der Sarkoidose der Lunge?

Obwohl Sarkoidose eine hdufige Erkran-
kung ist, ist die Lunge von allen Orga-
nen am seltensten betroffen.

Obwohl ein abdomineller Organbefall
hdufig ist, ist die Leber selten betroffen.
Obwohl das Réntgenbild Auffélligkeiten
aufweist, bleiben >50% der Patienten
diesbeziiglich asymptomatisch.

Obwohl die Stadieneinteilung anhand
des einfachen Rontgen-Thoraxbildes
wissenschaftlich aktuell ist, wird sie nicht
mehr verwendet.

Obwohl die Lymphadenopathie hdufig
ist, betrifft sie immer nur eine Hilusseite.

@ Was beschreibt die haufigste Manife-

oo O O

station der pulmonalen Sarkoidose in
der Bildgebung am besten?
Wattebauschartige zentrilobuldre Knot-
chen und Mosaikmuster.

Retikuldre Zeichnungsvermehrung in
Mittel- und Oberfeldern der Lunge.
Lobuldre Areale mit Dichteminderung.
Noduli und Mikronoduli mit einem
Durchmesser <10 mm, unscharfer Be-
grenzung und zufdlliger Verteilung.

Dieser CME-Kurs wurde von der Baye-

W rischen Landesdrztekammer mit XXX
Punkten in der Kategorie | zur zertifi-
zierten Fortbildung freigegeben und
ist damit auch fir andere Arztekam-
mern anerkennungsfahig.

O

Subglottische Trachealstenose, 6sopha-
gobronchiale Fisteln und Pseudotumor.

@ Was trifft im Hinblick auf die exogen-

O

O O 0O

allergische Alveolitis nicht zu?

Sie ist eine immunologisch bedingte
Entziindung.

Es gibt nur chronische Verldufe.

Sie wird auch als Hypersensitivitdts-
pneumonie bezeichnet.

Je nach Stadium sind unterschiedliche
Befunde zu erwarten.

Zeichen eines Emphysems oder Cor
pulmonale kommen ggf. vor.

@ Wie haufig ist bei akuter exogen-aller-

O0O0O0O0

gischer Alveolitis eine unaufféllige Tho-
raxtbersichtsaufnahme zu erwarten?
Bei unter 5 % der Patienten.

Bei 10-15 % der Patienten.

Bei 20-30 % der Patienten.

Bei 50-60 % der Patienten.

Bei 80-90 % der Patienten.

0 Was versteht man unter einem ,head

OO0 O

cheese sign” (,Presskopfzeichen”) in
der Bildgebung bei der exogen-aller-
gischen Alveolitis?

Das benachbarte Auftreten lobuldrer
Areale mit erniedrigter, normaler und
angehobener Dichte.

Interstitielle Infiltrate unter Aussparung
des kostophrenischen Winkels.
Diffuses Milchglasmuster in Oberfeldern.
Dichteminderung in den Oberfeldern.
Konfluierende unscharf begrenzte
zentrilobuldre Knétchen.

Fur eine erfolgreiche Teilnahme mussen 70 % der
Fragen richtig beantwortet werden. Pro Frage ist
jeweils nur eine Antwortmaglichkeit zutreffend.
Bitte beachten Sie, dass Fragen wie auch Antwor-
toptionen online abweichend vom Heft in zufél-
liger Reihenfolge ausgespielt werden.

CME

Dieser CME-Kurs ist zwolf Monate auf
CME.SpringerMedizin.de verfugbar.

Sie finden ihn am schnellsten, wenn Sie
den Titel des Beitrags in das Suchfeld ein-
geben. Alternativ kdnnen Sie auch mit
der Option ,Kurse nach Zeitschriften”
zum Ziel navigieren.
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Wie nannte man die Granulomatose
mit Polyangiitis friiher einmal?
Morbus Osgood-Schlatter.

Morbus Crohn

Morbus Behget

Morbus Meniere

Morbus Wegener

Welches ist die haufigste in der CT er-
kennbare Veranderung im Verlauf der
Granulomatose mit Polyangiitis?

Das Mosaikmuster

Der Rundherd mit Kavernenbildung
Die Atelektase

Das Halozeichen

Das Milchglasinfiltrat

Was gehort nicht zur Bewertung und
Klassifikation der Silikose anhand der ra-
diologischen Befunde im Sinne der In-
ternational Labour Organization (ILO)?
GréBe der Schatten

Form der Schatten
Ausdehnung/Streuung der Schatten
Pleuraerglsse

Pleuraplaques

Welche Aussage zu nicht tuberkulésen
Mykobakteriosen trifft nicht zu?
Immunsupprimierte und HIV-positive
Patienten sind besonders gefahrdet.

Sie sind radiologisch nicht sicher von ei-
ner Tuberkulose abzugrenzen.

Es gibt eine fibrokaverndse und eine
noduldr-bronchiektatische Form.

Die Symptomatik ist unspezifisch mit
Husten, Fieber und Gewichtsverlust.

Sie befallen ausschlieBSlich die Lunge.

Bei inhaltlichen Fragen erhalten Sie beim Kurs auf
CME.SpringerMedizin.de tutorielle Unterstut-
zung. Bei technischen Problemen erreichen Sie
unseren Kundenservice kostenfrei unter der
Nummer (0800) 77 80 777 oder per Mail unter
kundenservice@springermedizin.de.
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