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Angeborene Fehlbildungen der Lunge und des Zwerchfells

Durch die moderne pranatale Diagnostik werden immer mehr Fehlbildungen des kindlichen Thorax schon vor

der Geburt diagnostiziert. Das Spektrum ist vielfaltig, und ebenso unterschiedlich sind die klinische Sympto-

matik und das therapeutische Vorgehen.

Haufig sind die Lungenfehlbildun-
gen mit Fehlbildungen anderer Or-
gane, z.B. des Herzens, kombiniert.
Da Fehlbildungen von Lunge und
Tracheobronchialsystem haufig zu
Komplikationen fiihren, ist eine
friihzeitige Diagnostik und praven-
tive Therapie erforderlich.

Die Fehlbildungen der Trachea
reichen von der Agenesie, Atresie,
Trachealdivertikeln, der Tracheo-
bronchomalazie bis zu tracheo-
6sophagealen Fisteln. Stenosen der
Trachea oder Bronchien kdnnen
entweder primdr durch Knorpelver-
dnderungen oder sekundér durch

einengende Prozesse von aulen

wie GefaBanomalien, Tumoren oder
Struma hervorgerufen werden. Die
haufigsten  Lungenfehlbildungen
sind Sequester, kongenitale zystisch
adenomatoide ~ Malformationen
(CCAM), das kongenitale lobare
Emphysem und bronchiogene oder
enterogene Zysten. Seltener sind
Agenesien oder Hypoplasien. Die
kongenitale Zwerchfellhernie fiihrt
haufig zur Lungenhypoplasie und
ist daher im Zusammenhang mit
den Lungenfehlbildungen zu er-
wahnen.

Die klinische Symptomatik variiert
sehr stark. Wahrend Fehlbildungen

des oberen Respirationstraktes

durch einen congenitalen oder in-
nerhalb des ersten Lebensjahres er-
worbenen inspiratorischen Stridor
auffallen, fihren Anomalien der in-
trathorakalen Atemwege vor allem
zu einem exspiratorischen Stridor,
der sich im Rahmen von Infekten
verstarken kann.

Fehlbildungen des Lungenparen-

chyms koénnen asymptomatisch
bleiben (z.B. Lungensequester), Ur-
sache rezidivierender Infekte sein
oder zu schweren Atemproblemen
mit Dyspnoe und Zyanose fithren
(z.B. congenitales lobdres Emphy-

sem, Zwerchfellhernien).

W Abb. 1: Rontgenaufnahme (a) und CT (b) eines kongenitalen lobdren Emphysems des linken Oberlappens mit Herz- und Mediastinal-
verlagerung zur Gegenseite.
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W Abb. 2: CCAM Typ 1, akute Verlaufsform. Links erster (a), rechts dritter Lebenstag (b). Zunehmende Uberbldhung mit

Mediastinalverlagerung.
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W Abb. 3: Das CT zeigt das Nebeneinander groBSerer und kleinerer Zysten (a). Der gesamte rechte Oberlappen ist betroffen, Mittel- und

Unterlappen sind stark komprimiert (b).

Im Folgenden sollen die wichtigsten
Fehlbildungen des kindlichen Res-
pirationstraktes mit ihren typischen
bildgebenden Befunden vorgestellt
werden.

Kongenitales lobares Emphysem

Beim kongenitalen lobaren Em-
physem kommt es zu einer Uber-
mehrerer

bldhung eines oder

Lungensegmente oder eines Lun-
genlappens. Ursache ist eine ange-
borene endoluminale, murale oder
extraluminale Bronchusobstruktion
Klinisch
fallen eine zunehmende Dyspnoe,

mit  Ventilmechanismus.

Tachypnoe und kardiorespiratori-
sche Insuffizienz auf, die im Neu-
geborenen- oder friihen Sauglings-
alter manifest wird. Haufig wird

die Verdachtsdiagnose schon durch
den prénatalen Ultraschall gestellt.
Die Rontgenuntersuchung am ers-
ten Lebenstag zeigt zundchst noch
eine homogene Verschattung durch
die Fruchtwasserretention, spater
kommt es zur zunehmenden Uber-
blahung des betroffenen Lungen-
abschnittes mit Kompression der
angrenzenden Lungenanteile sowie
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W Abb. 4: CCAM Typ 2, chronische Verlaufsform. Links 1. Lebenstag (a), rechts im Alter von 1 Jahr (b).

zur Herz- und Mediastinalverlage-
rung zur Gegenseite (Abb. 1 a). Die
Schnittbildgebung sichert gemein-
sam mit der Tracheobronchoskopie
die Diagnose. Dabei ist die CT der
MRT in der Beurteilung iiberbldh-
ter Lungenabschnitte nach wie vor
tiberlegen (Abb. 1 b). Gleichzeitig
sollten mittels Bildgebung kompri-
mierende Prozesse bzw. GefaBano-
malien ausgeschlossen werden. Die
Therapie der Wahl ist in der Mehr-
zahl der Félle die Resektion des be-
troffenen Lungenlappens.

Kongenitale zystisch-adenomato-
ide Malformation (CCAM- conge-
nital cystic adenomatoid malfor-
mation)

Es handelt sich um eine hamarté-
se Fehlbildung der Lunge durch
verstarkte Bronchiolenproliferation
und ein Defizit an Alveolen.

Dabei werden nach Stocker 3 Typen
unterschieden:

B Typ | - groBzystischer Typ:
eine oder mehrere Zysten zwi-
schen 2 und 10 cm

B Typ Il - intermedidrer Typ:
kleine gleichmaBige Zysten von
0,5-2cm

B Typ Il - mikrozystischer Typ:
mikroskopisch kleine Zysten, so
dass sich in der Bildgebung ein
solider Eindruck ergibt

Die CCAM wird in der Regel préna-
tal diagnostiziert. Die Prognose
hangt vor allem
von der Relation
des  Volumens
der CCAM zum
Thoraxvolumen
ab. In 10-20%
der Falle kommt
es pranatal zur
spontanen Riick-
bildung. _ "
Bei der akuten “:E'“r.- o,
Verlaufsform

kommt es be- Unterlappens.

reits im

Neugeborenenalter zu
einem Atemnotsyndrom mit Tac-
hypnoe, Dyspnoe und Trinkschwé-

che. GroBvolumige Zysten kdnnen
zur Mediastinalverlagerung fiihren.
Komplikation ist eine Zystenruptur
mit Spannungspneumothorax. Da-
von abzugrenzen ist die chronische
Verlaufsform, bei der die Kinder
sich zundchst normal entwickeln
und erst spater durch rezidivieren-
de Bronchopneumonien auffallen.

Postnatal sind die Zysten zundchst

W Abb. 5:Im CT Nachweis kleinerer Zysten des linken



noch fliissigkeitsgeftllt und
stellen sich daher rontgeno-
logisch als Verschattungen
dar. Spdter erscheinen sie
je nach ZystengroBe meist
als Aufhellungsbezirke (Abb.
2). Genaue Informationen
liber das AusmaR der Veran-
derungen und (ber die be-
troffenen Lungenabschnitte
gibt das CT (Abb 3). Mit
der zunehmend verbesserten
Bildqualitat des Thorax-MRT
kann
atem- und pulsgetriggerter

Sequenzen bei eindeutiger Diagno-
se die CT aus Strahlenschutzgriin-
den durch die MRT ersetzt werden.
Therapie der Wahl ist die komplette

durch  Verwendung

Resektion des betroffenen Lungen-
abschnittes, in der Regel mittels
Lobektomie. Diese kann offen-
chirurgisch via Thorakotomie oder

thorakoskopisch erfolgen.

B Abb. 7: Lungensequester als keilférmige Verschattung links
basal

Lungensequester

Bei einem Lungensequester han-
delt es sich um funktionsloses,
degeneriertes Lungengewebe mit
fehlender oder mangelhafter Kom-
munikation zum Bronchialsystem.
Dieser Lungenabschnitt erhélt eine
eigene arterielle  Blutversorgung
typischerweise aus der Aorta abdo-
minalis oder tho-
racica, seltener
aus dem Truncus
coeliacus  oder
Intercostalarte-
rien. Man unter-
scheidet den in-
tralobdren vom
extralobdren
Sequester. Intra-
lobére Sequester
sind von der vis-
zeralen  Pleura
des entsprechen-
den Lungenlap-
pens mit iiberzo-
gen, der vendse

B Abb. 6: Intraoperativer Befund bei CCAM des rechten Unterlappens. Die Pfeile markieren die
Zysten. Es wurde eine thorakoskopische Unterlappenresektion durchgefiihrt.

Abfluss erfolgt tber die Pulmonal-
venen zum linken Vorhof. Extralo-
bére Sequester haben eine eigene
viszerale Pleura, der vendse Abfluss
erfolgt tiber die Vena cava inferior
bzw. das Azygos-/Hemiazygossys-
tem oder selten ber Intercostalve-
nen oder die V. portae.

Eine Sonderform ist der infradia-
phragmale Sequester, dieser ist
differentialdiagnostisch von Raum-
forderungen der Nebennierenloge
(z.B. Neuroblastom) abzugrenzen
(Abb. 17).

ist die
Darstellung des versorgenden arte-

Diagnostisch beweisend

riellen GeféBes aus der Aorta. Dies
gelingt zuverldssig mit der MR-
Angiographie, welche die Methode
der Wahl darstellt (Abb. 9). Die du-
plexsonographische Darstellung des
zufiihrenden arteriellen Geféfes er-
fordert Geduld und Erfahrung und
ist nur bei abdominellem Ursprung

17



B Abb. 8: Das versorgende GefdB aus der Aorta abdominalis kann duplexsonographisch
dargestellt werden. AuBerdem zeigt der Ultraschall das Vorliegen einer CCAM innerhalb

des Sequesters.

moglich (Abb. 8 und 12). Sowohl
Ultraschall als auch MRT geben
morphologische Zusatzinformatio-
nen, z.B. lber das Vorliegen einer
CCAM innerhalb des Sequesters
(Abb. 8). Klinisch sind die Patien-
ten meist unauffallig. Haufig wird
die Diagnose bereits pranatal aus
dem fetalen Ultraschall gestellt, sie
kénnen aber auch Zufallsbefunde

bei Rontgenuntersuchungen des
Thorax sein. Hier stellt sich der Se-
quester als keilfdrmige dorsobasale
Verschattung (Abb. 7), meist links,
dar. Komplikationen sind Infektio-
nen durch Kommunikation mit dem
Bronchialsystem oder hdmatogen.
Die kaliberstarken GefdBe konnen
auch zu einem hamodynamisch
relevanten Shuntvolumen fiihren.

W Abb. 9: Darstellung der GefdBversorgung mittels MR-Angiographie.
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Therapie der Wahl ist die Exstirpa-
tion des Sequesters. Dabei missen
die atypischen GefdlRe sorgfltig
ligiert werden. Bei extralobéren Se-
questern gelingt dies oft minimalin-
vasiv mittels Thorakoskopie (Abb.
10). Intralobére Sequester erfordern
haufig eine Lappenresektion, selten
eine Pneumonektomie.

Zwerchfellhernie

Die héaufigste Form der Zwerch-
ist die Bochdalekher-
nie durch einen posterolateralen
Zwerchfelldefekt, dabei ist die lin-
ke Seite 9x haufiger als die rechte

fellhernie

betroffen. In sehr seltenen Féllen
kénnen die Defekte auch bilateral
auftreten. Die Morgagni-Hernie auf
dem Boden einer ventralen Zwerch-
fellliicke ist klinisch meist weniger
bedeutsam und wird deshalb meist
erst im Sauglingsalter als Zufalls-
befund diagnostiziert. Durch den
Defekt kénnen Magen, Darm, Le-
ber, Milz oder Nieren in
den Thoraxraum verlagert
sein. Auch bei einseitigem
Defekt besteht eine Hypo-
plasie des kontralateralen
Das Aus-
mal3 der Lungenhypoplasie

Lungenfligels.

ist der entscheidende prog-
nostische Parameter fiir das
Outcome der Kinder.

Meist wird die Diagnose
prénatal gestellt. Eine fe-
tale MRT kann wertvolle
Zusatzinformationen zum
Ultraschall

i

liefern. Insbe-
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sondere konnen die ver-
lagerten Organe beurteilt
werden und das Lungenvo-
lumen ermittelt werden. Das
MRT-Signal der fetalen Lun-
ge erlaubt Rickschlisse auf
die Lungenreife.

Trotz des routineméaBigen
Ultraschal-
les in der Geburtshilfe und

Einsatzes des

standig verbesserter Gerdte
wird ein Teil der Hernien
pranatal iibersehen. Die Diagnose-
stellung erst nach der Geburt ist mit
einer erhohten Mortalitat behaftet.

Als prognostisch ungiinstige Zei-
chen gelten:

B Erstdiagnose vor der 25. SSW
B intrathorakaler Magen

W intrathorakale Leber

B Polyhydramnion

B Hydrops

B Lung-to-head-ratio (LHR)
kleiner 1
B linksventrikuldre Hypoplasie.

Die LHR erlaubt eine relativ gute
Einschatzung der nachgeburtli-
chen Prognose der Patienten mit
Zwerchfellhernie. Die LHR wird in
Héhe des 4-Kammerblickes be-
stimmt. Dabei wird die Flache der
Lunge der kontralateralen Seite ins

Verhdltnis zum Kopfumfang ge-

B Abb. 10: Der intraoperative Befund zu den Abbildungen 7 bis 9. Es zeigt sich ein pyramiden-
formiger Lungensequester, der breitbasig auf dem Zwerchfell liegt (a). Der Sequester wurde
thorakoskopisch reseziert und dabei die Arterie (Pfeil) sorgsam thermisch ligiert (b).

setzt (ap-Durchmesser x seitlicher
Durchmesser/Kopfumfang).  Eine
retrospektive Studie mit 55 Feten
zeigte kein Uberleben bei einer LHR
<0,6 und ein 100%iges Uberleben
bei einer LHR von 1,35 (Metkus et
al 1996). Die Bestimmung der LHR
ist auch in der fetalen MRT moglich.
Postnatal fallt rontgenologisch eine
Verschattung der entsprechenden
Thoraxhalfte auf, welche je nach

Darmanteilen  hypertransparente

W Abb. 11: Infradiaphragmaler Lungensequester: Sonographisch
echogene Raumforderung in der Nebennierenloge, die Neben-

niere wird nach caudal verlagert.

W Abb. 12: Nachweis eines versorgenden GefdfBes aus der Aorta
abdominalis.



W Abb. 13: Links MRT T2-gewichtet mit Fettsdttigung (a), rechts MR-Angiographie (b). Der infradiaphragmale Sequester stellt sich als
signalreiche Raumforderung oberhalb d. linken Nebenniere dar (a), die MR-Angiographie beweist das arter. GefdB aus d. Aorta (b).

B Abb. 14: Prinatales MRT einer Zwerchfellhernie mit Verlagerung von Darm und Magen (Pfeil) in
den Thorax. Die T1-Wichtung (links) zeigt das signalreiche Mekonium intrathorakal.

B Abb. 15: Hinter dem Herzen ist auch die Milz in den Thorax verlagert (Pfeil).
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Anteile aufweist (Abb. 16
und 17). Im Ultraschall ist
die Position der parenchy-
matosen Organe zu bestim-
men. Die Zwerchfellliicke
selbst kann sonographisch
nur selten dargestellt wer-
den. Die MRT kann Zusatz-
informationen bei unklaren
Befunden geben, ist in der
Regel aber nicht erforderlich
(Abb. 14 und 15). Postpar-
tal steht die kardiorespira-
torische Stabilisierung im

Vordergrund.

Wichtig ist die Plazierung
einer Magensonde und die
Intubation, sodass eine zu-
nehmende  Luftingestion
und Verschlechterung der
pulmonalen Situation mog-
lichst vermieden wird.

Nach Stabilisierung erfolgt
der operative Verschluss der
Zwerchfellhernie mit Riick-
verlagerung der Organe.
Der operative Verschluss
erfolgt  offen-chirurgisch
iiber eine quere Oberbauch-
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W Abb. 17: Prdoperativer Status bei linksseitiger Zwerchfellhernie: die Lage des Nabelvenenkatheters zeigt die Verlagerung der Leber in
den Thorax (a). Postoperativer Befund am 3. Lebenstag (b).

laparotomie oder | Thorakoskopie oder Laparoskopie
einen subkostale | zu erwdgen.

Laparotomie. Bei

groBen Defekten

ist eine Versor-

gung des Defek-

tes mittels Patch
erforderlich. » Dr. med. Ina Sorge

Abteilung Pédiatrische Radiologie
» PD Dr. med. habil Roman Metzger

In" ausgewahlten Klinik fiir Kinderchirurgie
Fallen ist der Universitétsklinikum Leipzig
W Abb. 18: Intraoperativer Situs nach Verschluss einer groBen minimalinvasive Usolfys, 2l
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linksseitigen Zwerchfellhernie mittels Patch. Verschluss mittels
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