Pneumo-Quiz

Testen Sie lhr Fachwissen

Test Your Knowledge

Abb.1 Welche Diagnose stellen Sie? (Bild zur Verfiigung gestellt vom Institut fiir Rontgendiagnostik des Otto-Wagner-
Spitals, Wien.)

Fallbeschreibung Wie lautet lhre Verdachtsdiagnose?

v v

Weibliche Patientin, 21 Jahre alt. Jetzige Erkran- 1. Lungentuberkulose

kung: inspiratorische Thorax-Schmerzen und ge- 2. Kongenitale pulmonale Zysten (CCAM)
legentlich Atemnot. Kein Gewichtsverlust, kein 3. Bronchiektasien

Nachtschweil, keine sonstigen systemischen Be- 4. Idiopathische Lungenfibrose

schwerden. Frithere Krankheiten: keine Allergien 5. Langerhanszell-Histiozytose (LCH)

bekannt; 20 Zigaretten/die. Kérpergrof3e: 167 cm,

Gewicht: 58 kg, unauffalliger Status.

Art.Blutgasanalyse: pH 7,447, pCO, 32mmHg, O,  Die Auflosung finden Sie auf der nachsten Seite.
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Auflésung
v
Diagnose: Langerhanszell-Histiozytose (LCH)

Erlduterung: Die LCH zeigt eine klonale Prolifera-
tion und Akkumulation von dendritischen Zellen
(LCH-Zellen) und weist Charakteristika sowohl
von malignen als auch nicht malignen Erkrankun-
gen auf. Im Gegensatz zu den normalen Langer-
hanszellen sind die pathologischen LCH-Zellen in
der Lage, in fast jedes Organ des Korpers zu infil-
trieren und zusammen mit Lymphozyten, eosino-
philen und neutrophilen Granulozyten sowie Rie-
senzellen charakteristische Granulome zu bilden.
Obwohl die Erkrankung prinzipiell in jedem Le-
bensalter auftreten kann, wird sie {iberwiegend
im Kindesalter diagnostiziert. Je nach betroffe-
nem Organ kann es zu unterschiedlichsten klini-
schen Erscheinungsbildern kommen: Einige Pa-
tienten sind beschwerdefrei, und die Diagnose
beruht auf einem Zufallsbefund, wie es manchmal
bei isolierten Ldsionen des Schddelknochens ge-
sehen wird. Entsprechend des Organbefalls wird
zwischen einem Einzelsystembefall (z.B. Kno-
chen, Lungen, Haut u.a.) und einem Multisystem-
befall (Einbeziehung weiterer Organe wie z.B. Le-
ber, Milz, Lymphknoten, Knochenmark, Zentral-
nervensystem und Magen-Darm-Trakt) unter-
schieden. Erwachsene weisen in zwei Drittel der
Fdlle einen Einzelsystembefall mit bevorzugter
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Abb.2 Das typische HRCT-Muster der
LCH hangt vom Stadium der Erkrankung
zum Zeitpunkt der Diagnose ab.

(Bild zur Verfiigung gestellt vom Institut
fur Rontgendiagnostik des Otto-Wagner-
Spitals, Wien.)

Lokalisation in Skelett und Lungen durch die His-
tiozytose auf. Bei Kindern ist dagegen ein Lungen-
befall seltener.

In den frithen Stadien der Erkrankung finden sich
hdufig nur diffus verteilte bilaterale Noduli. In
weiterer Folge findet man diffuse Lungenzysten
mit assoziierter parenchymaler Destruktion. Die
apikalen Zysten konnen dickere Wande bilden
(siehe u.a. Abbildung), diinnwandigere Zysten
unterschiedlicher GréBe und (teils bizarrer)
Form finden sich im Laufe der Erkrankung in den
oberen und mittleren Lungenkompartimenten.
Die Lungenbasen und kostophrenischen Winkel
sind meist ausgespart. In fortgeschrittenen Sta-
dien kann es durch zunehmende Destruktion
und fibromatdsen Umbau auch zu ,,Honey-Com-
bing“ kommen.

Zur Diagnosesicherung ist die Biopsie mit histo-
pathologischer bzw. immunhistochemischer Un-
tersuchung von befallenem Gewebe unerldsslich.
Die definitive Diagnose einer LCH beruht neben
Charakteristika in der konventionellen Licht-
mikroskopie auf dem immunhistochemischen
Nachweis von CD1a-Antigen und/oder Langerin
(CD207) auf der Zelloberfldche.

Die Therapie der Wahl ist die Nikotinabstinenz,
die Behandlung mit Kortikosteroiden ist umstrit-
ten. Im Falle einer Progression hin zur Lungende-
struktion und Fibrose muss eine Lungentrans-
plantation in Betracht gezogen werden.
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