
Der 32 Jahre alte Patient wurde wegen zunehmender Belas−
tungsdyspnoe sowie Husten und Auswurf stationär aufgenom−
men. Bei langjährigem inhalativem Zigarettenrauchen (20 pack
years) war eine chronisch obstruktive Bronchitis vorbekannt.
Die Thoraxübersichtsaufnahme im dorsoventralen Strahlengang
(s. Abb.1) zeigte bds. eine vermehrte netzig streifige interstitielle
Infiltratbildung links mehr ausgeprägt als rechts. In der Lungen−
funktionsprüfung fand sich eine mittelgradige restriktive Venti−
lationsstörung (VC 2,6 Liter entsprechend 66% des unteren Soll−
wertes), sowie eine erhebliche obstruktive Ventilationsstörung
(Rtot 0,9 kPa/s/l). Es bestand eine leichtgradige respiratorische
Partialinsuffizienz (PaO2 71 mm Hg).
In der Computertomographie des Thorax (s. Abb. 2) zeigte sich
bds. mit Betonung des Lungenmantels eine milchglasartige Trü−
bung des Lungenparenchyms.
Zur weiteren Abklärung des Krankheitsbildes erfolgte eine Fiber−
bronchoskopie in Lokalanästhesie mit BAL aus der Lingula sowie
Entnahme von transbronchialen Zangenbiopsien aus den Seg−
menten 8, 9 und 10 der linken Lunge.
In der zytologischen Untersuchung des Bronchialsekrets fand
sich eine mäßige granulozytäre Entzündung und Flimmerepi−
thelhyperplasie. Kein Anhalt für Malignität. PAP−Klasse II. In der
BAL ergab sich eine granulozytäre Alveolitis (polymorphkernige
neutrophile Granulozyten 38 %, eosinophile Granulozyten 4 %,
Alveolarmakrophagen 58 %).
Histologisch zeigte sich in den transbronchialen Lungenbiopsien
in den Bronchus− bzw. Bronchioluswandstrukturen ein deutlich
vermehrtes lymphozytäres Entzündungsinfiltrat. Die Alveolar−
septen waren leicht verbreitert mit einem diskret vermehrten
vorwiegend lymphozytären Entzündungsinfiltrat sowie intraal−
veolar vermehrt ¹Kondensatmakrophagen“.

In mehreren Kapillaren gequetschte größere Zellen nach Art wie
Megakaryozyten. Intraalveolär vermehrt grünlich−bräunlich pig−
mentierte Makrophagen (s. Abb. 3A±E). Die megakaryozytären
Zellformen in den Lungenkapillaren zeigten mit dem Thrombo−
zytenmarker CD 61 eine positive Reaktion. Neben der histologi−
schen Diagnose einer Kondensatpneumopathie und RBILD wur−
de zusätzlich die Diagnose von kapillären Megakaryozytenem−
bolien gestellt. Differenzialdiagnostisch war bei diesem sehr un−
gewöhnlichen Befund in erster Linie an eine Osteomyelofibrose
zu denken, da es bei dieser Erkrankung zur vermehrten Aus−
schwemmung von Megakaryozyten in das Blut mit Entwicklung
von kapillären Megakaryozytenembolien in der Lunge kommen
kann [4].
In der daraufhin operativ entnommenen Knochen−PE aus dem
Beckenkamm fand sich histologisch (s. Abb. 4A, B) eine Osteo−
sklerose und eine unregelmäßig fleckförmig verteilte Myelo−
fibrose. Der Befund war mit einem myeloproliferativen Syndrom
im Sinne einer Osteomyelofibrose vereinbar.

Zusammenfassende Beurteilung
Die von dem Patienten geklagte zunehmende Belastungsdys−
pnoe erklärt sich zum einen auf dem Boden der erheblichen
obstruktiven Ventilationsstörung bei vorbekannter chronisch
obstruktiver Bronchitis; zum anderen dürfte die histologisch
diagnostizierte RBILD mit Kondensatpneumopathie ebenfalls
ursächlich sein. Diese Krankheitsbilder sind mit den radiomor−
phologischen Befunden (Thoraxröntgenbild, Thorax−CT) zu ver−
einbaren.
Überraschenderweise fanden sich in den transbronchialen Lun−
genbiopsien kapilläre Megakaryozytenembolien. Es ist bekannt,
dass myeloproliferative Grunderkrankungen zu Megakaryo−
zytenembolien in die Alevolarkapillaren führen können [4]. Die−
se können zur Entwicklung einer pulmonal arteriellen Hyper−
tonie mit konsekutivem chronischem Cor pulmonale führen
[1± 3]. Bei unserem Patienten fanden sich allerdings bislang
echokardiographisch keine Hinweise für eine chronische Rechts−
herzbelastung.
Eine Osteomyelofibrose geht in den meisten Fällen mit Verände−
rungen des peripheren Blutes einher (Leukozytose bzw. Leuko−
penie, Anämie mit Ausschwemmung unreifer erythropoetischer
Vorstufen ins periphere Blut). Darüber hinaus findet sich meist
eine Splenomegalie auf dem Boden der extramedullären Blutbil−
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Abb. 1 In der Tho−
raxübersichtsaufnah−
me findet sich bds.
basal eine vermehrte
netzig streifige inter−
stitielle Infiltratbil−
dung links mehr aus−
geprägt als rechts.

Abb. 2 Im Thorax−CT
zeigt sich bds. man−
telbetont eine milch−
glasartige Trübung
des Lungenparen−
chyms.
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dung. Diese Befunde waren bei unserem Patienten allerdings
nicht zu erheben, so dass es sich wahrscheinlich um eine Früh−
form einer OMF handelt. Eine anderweitige Erklärung für die
nachgewiesenen Megakaryozytenembolien im Kapillarbett der
Lunge ergibt sich nach unserem Wissen jedenfalls nicht. Unser
Patient befindet sich diesbezüglich in regelmäßiger hämatologi−
scher Kontrolle. Unter systemischer Steroidmedikation (50 mg
Prednisolon−Äquivalent Initialdosis) und Nikotinabstinenz hat
sich die interstitielle Infiltratbildung im Bereich beider Lungen−
unterfelder rückgebildet; nach Ablauf von vier Monaten zeigte
sich in der Lungenfunktionsprüfung keine restriktive Ventilati−
onsstörung mehr. Eine respiratorische Partialinsuffizienz war
ebenfalls nicht mehr nachweisbar.
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Abb. 4a + b Fortgeschrittene Verfaserung des
Knochenmarks (a) mit fokal einer verzögert ausrei−
fenden Hämatopoese und
atypischen Megakaryozyten (b).

a b

Abb. 3a±e a (links oben): Alveoläres Lungenge−
webe mit in den Alveolarsepten diskret
vermehrt Entzündungszellen sowie fokal einer An−
sammlung von bräunlich pigmentierten
Alveolarmakrophagen (¹Kondensatmakropha−
gen“). b (rechts oben), c (Mitte links), d (Mitte
rechts) und e (unten links): In den Lungenkapillaren
wurmartig deformierte Megakaryozyten (b+c) mit
immunhistochemisch einer eindeutigen Positivität
mit dem ¹Megakaryozytenmarker“ CD 61 (d+e).

a b

c d

e
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