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Differential Diagnosis of Diffuse Pulmonary Haemorrhage

Zusammenfassung

Eine diffuse alveoldre Himorrhagie bezeichnet eine diffuse intra-
alveoldre Blutung aus kleinen BlutgefdRen infolge einer schwe-
ren Schddigung der alveolokapilliren Membran der Lungen.
Dies ist ein relativ seltenes, dann jedoch oft lebensbedrohliches
Ereignis. Das differenzialdiagnostische Spektrum ist vielfdltig
und beinhaltet sowohl immunologische, als auch toxische, in-
fektiose, hamodynamische, neoplastische und physikalische Ur-
sachen. Bei einer diffusen alveoldren Himorrhagie kann es sich
um eine Folge sowohl von Systemerkrankungen, als auch von
auf die Lunge beschrdnkten Prozessen handeln. Die hdufigsten
Ursachen sind die sogen. KleingefaRRvaskulitiden, die mikrosko-
pische Polyangiitis und die Wegener'sche Granulomatose. Selte-
nere Ursachen sind das Goodpasture-Syndrom und der systemi-
sche Lupus erythematodes. Neben autoimmunen Prozessen
miissen vor allem Erkrankungen mit eine Steigerung der links-
ventrikuldren Vorlast, Infektionen und Medikamentennebenwir-
kungen in Betracht gezogen werden. Es wird ein Uberblick iiber
das differenzialdiagnostische Spektrum und das diagnostische
Vorgehen bei diesen Patienten gegeben. Da eine friihzeitige ag-
gressive Behandlung lebensrettend sein kann, ist eine rasche
und gezielte Diagnostik entscheidend.

Abstract

Diffuse alveolar haemorrhage (DAH) denotes a diffuse intra-al-
veolar bleeding from small vessels as a result of severe damage
of the alveolocapillary membrane of the lungs. These are compa-
ratively rare, but than often life threatening events. The differen-
tial diagnosis is broad and comprises immunologic as well as to-
xic, infectious, hemodynamic, neoplastic and physical causes.
DAH may be a manifestation of systemic diseases, as well as a re-
sult of an injury restricted to the lungs. The most frequent sys-
temic diseases, that cause DAH are the so-called small vessel vas-
culititis-microscopic polyangiitis and Wegener’s granulomato-
sis. More rarely Goodpasture’s syndrome and systemic lupus
erythematosus are causal. Alongside the immunologic processes
mainly diseases with increased left-ventricular preload, infec-
tions and side effects of drugs have to be kept in mind. This re-
view summarizes the differential diagnostic spectrum and the
diagnostic workup of patients with DAH. Because early aggressi-
ve treatment can be life-saving, early and aimed diagnostics is
essential.
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Einleitung und Definition

Eine diffuse alveoldre Himorrhagie (DAH) (Syn.: Alveoldres Ha-
morrhagiesyndrom) ist ein relativ seltenes, dann jedoch oft le-
bensbedrohliches Ereignis. Dieses Syndrom bezeichnet eine dif-
fuse intraalveoldre Blutung aus kleinen pulmonalen BlutgefiRen
- aus Kapillaren, Arteriolen oder Venolen. Dabei kommt es infol-
ge einer schweren Schadigung der alveolokapilliren Membran
zum Ubertritt von fliissigen und korpuskuliren Blutbestandtei-
len in den Alveolarraum und damit zu einer das gesamte Lungen-
parenchym betreffenden intraalveoldren Ansammlung von Blut.
Die differenzialdiagnostische Abgrenzungen der DAH von Lun-
genblutungen bei lokalisierten Erkrankungen (z.B. Arrosion gro-
Berer BlutgefdRe durch Malignome) ist essenziell und impliziert
ein unterschiedliches therapeutisches Vorgehen, da nur die
letztgenannten Blutungsursachen lokalen Mafnahmen zugang-
lich sind [1,2]. Gegenstand dieser Ubersicht sind ausschlieRlich
die diffusen pulmonalen Blutungen. Aufgrund der Vielfalt der
potenziellen Ursachen der DAH (Tab.1) kénnen Arzte nahezu al-
ler Fachrichtungen mit diesen oft dramatisch verlaufenden
Krankheitsbildern konfrontiert werden. Eine rasche Diagnostik
und Therapie kann lebensrettend sein.

Tab.1 Differenzialdiagnostik der diffusen alveoldren Hdmorrhagie

Vaskulitiden und Kollagenosen

Wegener’sche Granulomatose, mikroskopische Polyangiitis, Goodpasture-
Syndrom, Purpura Schonlein-Henoch, M. Behget, Kryoglobulindmie, Churg-
Strauss-Syndrom, pauciimmune pulmonale Vaskulitis, SLE, Rheumatoidarthri-
tis, Sklerodermie, MCTD, Polymyositis, Antiphospholipidantikérper-Syndrom,
IgA-Nephropathie

Infektionen

Pneumonie, invasive Aspergillose, CMV, Legionellose, HSV, AIDS, HCV assozi-
ierte Kryoglobulindmie, hamolytisch-uramisches Syndrom, Mykoplasmen

Medikamente/Noxen

D-Penicillamin, Propylthiouracil, Tirofiban, Abciximab, Phenytoin, Amphothe-
ricin B, Zytostatika, Haloperidol, ATRA (All-trans-Retinolsdure), Diphenylhy-
dantoin, Amiodaron, Nitrofurantoin, Sirolismus, orale Antikoagulantien u.a.,
Kokain, Trimellitanhydrit, Isozyanate, Detergentien

Storungen der Blutgerinnung

Koagulopathien, Thrombopenie, DIG, gerinnungshemmende Therapie,
Urdmie

kardiovaskuldre Erkrankungen

Linksherzinsuffizienz, Mitralvitien, pulmonale venookklusive Erkrankung,
subakute Endokarditis, maligne Hypertonie

maligne Erkrankungen

Nierenzellkarzinom, Angiosarkom, Kaposi-Sarkom, akute Promyelozyten-
leukdmie, multiples Myelom

seltene Erkrankungen
pulmonale Himangiomatose, Lymphangioleiomyomatose
physikalische Faktoren

Hohenlungenddem, Unterdrucklungenddem, Barotrauma/Tauchunfall,
Bestrahlung

extreme korperliche Belastung (?)

allogene Knochenmarkstransplantation|/GvHD/akute Lungentrans-
plantatabstoBung

Heiner-Syndrom, Urtikaria-Vaskulitis-Syndrom, Sarkoidose
idiopathische pulmonale Hamosiderose (M. Celen)

Atiologie

Eine DAH kann infolge autoimmunologischer, toxischer, infekti6-
ser, hdmodynamischer, neoplastischer oder physikalischer Scha-
digungen der alveolokapilliren Membran auftreten, wobei es
sich sowohl um Systemerkrankungen als auch um auf die Lunge
beschrankte Prozesse handeln kann (Tab.1) [3,4].

Autoimmunologische Schédigungen konnen sich sowohl gegen
die pulmonalen Blutgefdf3e unterschiedlicher Gréf3e als auch ge-
gen die alveoldre Basalmembran richten. Die Entstehung einer
DAH setzt eine Schadigung der kleinsten pulmonalen Blutgefd3e
mit anatomischem Bezug zur alveolokapilliren Membran vor-
aus. Aus diesem Grund sind die hdufigsten Ursachen einer DAH
im Rahmen von autoimmunen Systemerkrankungen die sog.
KleingefdRvaskulitiden, die mikroskopische Polyangiitis und die
Wegener'sche Granulomatose (WG). Seltenere Ursachen sind
das Goodpasture-Syndrom, bei dem sich die Immunantwort in
der Lunge gegen die alveoldre Basalmembran richtet und der
systemische Lupus erythematodes. Es wird jedoch auch zuneh-
mend iiber Patienten berichtet, die Antikérperprofile und klini-
sche Charakteristika sowohl der WG als auch des Goodpasture-
Syndroms zeigen [5-10].

Selten treten DAH bei Vaskulitiden der mittleren und grofSen Ge-
falke auf, wenn gleichzeitig eine Beteiligung der kleinen Gefdf3e
vorliegt. Nach der Chapel-Hill-Consensus-Konferenz von 1994
werden die Vaskulitiden nach der jeweils groBten betroffenen
GefdRprovenienz eingeteilt, was eine Beteiligung der peripheren
pulmonalen Strombahn nicht ausschlief3t. Eine Polymyositis, ein
Churg-Strauss-Syndrom, die Purpura Schénlein-Henoch, der M.
Behcet, das Antiphospholipidsyndrom, kryoglobulindmische
Vaskulitiden, die Sklerodermie, eine Polymyositis oder eine
Rheumatoidarthritis sind sehr selten Ursache einer DAH
[3,11-25]. Eine DAH kann eine IgA-Nephropathie begleiten
[26-28]. Auf die Lunge beschrankt ist die immunologische Scha-
digung der kleinen Blutgefdfde bei der pauciimmunen pulmona-
len Vaskulitis [29]. Bei diesen Erkrankungen kann eine DAH die
Erstmanifestation darstellen, oder sie im Verlauf komplizieren
[30].

Pulmorenales Syndrom: Wenn eine DAH von einer rapid progres-
siven Glomerulonephritis begleitet wird, liegt ein sogen. pulmo-
renales Syndrom vor. Bei dieser Konstellation ist eine immunolo-
gische Systemerkrankung sehr wahrscheinlich [31-33]. Es miis-
sen jedoch Erkrankungen mit gleichzeitiger Schdadigung der Lun-
gen und der Nieren differenzialdiagnostisch abgegrenzt werden,
die ein pulmorenales Syndrom vortduschen kénnen. Beispiele
sind ein akutes Nierenversagen oder eine akute Glomeruloneph-
ritis mit oder bei einer beidseitigen Pneumonie, eine DAH infolge
der urdmieinduzierten Koagulopathie bei schwerer Niereninsuf-
fizienz, Infektionskrankheiten mit gleichzeitiger pulmonaler und
renaler Schddigung (Hantaviren, Legionellen, Mykoplasmen,
Leptospiren), ein akutes Nierenversagen mit Lungenddem oder
auch eine Nierenvenenthrombose mit Lungenembolie
[4,22,32-34].

Medikamentdse und toxische Ursachen: Fir eine Vielzahl ver-
schiedener Medikamente wurden Nebenwirkungen an den At-
mungsorganen beschrieben, die sich an allen bronchopulmona-
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len Kompartimenten manifestieren und mannigfaltige klinische
Bilder, darunter auch eine DAH, induzieren kénnen (Empfeh-
lung: www.pneumotox.com). So kénnen Medikamente, vor al-
lem Zytostatika, einen direkten toxischen Effekt auf die alveolo-
kapilldare Membran haben [35 - 38]. Ein weiterer Pathomechanis-
mus ist die Beeinflussung der Blutgerinnung oder der Thrombo-
zytenzahl [39,40], die zu einer DAH unter oralen Antikoagulan-
zien, infolge einer fibrinolytischen Therapie oder einer zytostati-
kainduzierten Thrombopenie fithren kann [23,41 - 45]. Eine DAH
unter oraler Antikoagulation kann hdufig subklinisch verlaufen
[46]. In den letzten Jahren wird vermehrt iiber DAH infolge der
Applikation von GPIIb/Illa-Inhibitoren nach kardiologischen In-
terventionen berichtet [47 -51]. Eine seltene Ursache ist die In-
duktion einer Vaskulitis mit konsekutiver DAH durch Medika-
mente [36,42,52-55].

Weitere Beispiele fiir Arzneimittel, die eine DAH induzieren kon-
nen, sind in Tab.1 aufgefiihrt. Der Kausalzusammenhang zwi-
schen den angeschuldigten Medikamenten und der pulmonalen
Schddigung kann bei engem zeitlichen Zusammenhang oft mit
hinreichender Wahrscheinlichkeit angenommen werden. Im kli-
nischen Alltag ist jedoch auch die Situation nicht selten, dass bei
konkurrierenden potenziellen Ursachen die Verursachung durch
eine konkrete Substanz nicht sicher belegt werden kann. Bei be-
griindetem Verdacht muss eine Karenz erfolgen. Eine Reexpositi-
on ist mit erheblichen Risiken verbunden und meist kontraindi-
ziert.

Drogen: Die Inhalation von Crack-Kokain fiihrt in einem hohen
Prozentsatz zu einer subklinischen DAH, die im Einzellfall aber
auch fulminant verlaufen kann [56 - 58].

Auch die inhalative Exposition gegen arbeitsplatzbezogene (Iso-
zyanate, Trimellitanhydrit, Pestizide) oder Haushaltsnoxen (De-
tergentien) kann ursdchlich fiir eine DAH sein [59-63].

Infektionen sind selten und dann meist bei immunkompromit-
tierten Patienten ursachlich fiir eine DAH. Sie wurde z.B. bei In-
fektionen mit Leptospiren, Legionella spp. Mykoplasmen, Zyto-
megalie-, Herpes simplex- oder Adenoviren, bei der invasiven
Aspergillose und dem hdamolytisch-urdmischen Syndrom beob-
achtet [64-68]. Kasuistisch wurde iiber eine DAH bei einer
Strongyloides stercoralis-Infektion, einer disseminierten Tuber-
kulose und einer Malaria tropica, berichtet [69-71]. Bei Patien-
ten mit AIDS besteht infolge der verschiedenen pulmonalen Ma-
nifestationen in einem hohen Prozentsatz eine subklinische DAH
[72]. Infektionsassoziierte Formen einer DAH wurden bei einer
Hepatitis B-assoziierten Polyarteriitis nodosa [73] und der Hepa-
titis C-assoziierten Kryoglobulindmie [74] beobachtet.

Schwierig kann die Differenzialdiagnose der DAH bei immunsup-
primierten Patienten, besonders beim gleichzeitigen Vorliegen
einer Thrombopenie sein, da hier die therapierelevante Abgren-
zung von Manifestationen der Grunderkrankung, Auswirkungen
der Therapie, (opportunistischen) Infektionen und Blutgerin-
nungsstérungen erfolgen muss (Abb. 3) [64,75,76]. Beispiele fiir
diese Situation sind Patienten nach allogener Stammzelltrans-
plantation, bei denen die DAH eine gefiirchtete Komplikation
darstellt [65,75,77 -84] oder Patienten mit einer DAH bei der
akuten LungentransplantatabstofRung [80, 85].

Hdmodynamische Ursachen: Eine wesentliche Steigerung der
linksventrikuldren Vorlast kann Ursache einer hamodynamisch
induzierten DAH sein. Sie kann die klinische Erstmanifestation
von Mitralvitien, einer Linksherzinsuffizienz, einer subakuten
Endokarditis, oder einer malignen Hypertonie sein oder diese
im Krankheitsverlauf komplizieren [3,86-88]. Die pulmonale
venookklusive Erkrankung (PVOD) ist eine Raritdt, die neben ei-
ner schweren pulmonalen Hypertonie zu rezidivierenden Episo-
den einer DAH fiihren kann [89]. Wahrend die meisten Fille der
PVOD idiopathisch sind, wurde sie auch als Komplikation einer
Bleomycin- oder Carmustin- oder Strahlentherapie sowie bei
HIV-Infektionen oder Kollagenosen beschrieben [3].

Eine DAH infolge maligner Erkrankungen ist sehr selten. Lungen-
blutungen bei Patienten mit bronchopulmonalen Malignomen
sind, wie eingangs bereits ausgefiihrt, meist Folge einer lokalen
Arrosion von BlutgefdRRen. Fiir einige Tumorentititen wurde je-
doch auch, meist kasuistisch, ein diffuses, multifokales intrapul-
monales Wachstums- oder Metastasierungsmuster mit konse-
kutiver DAH beschrieben, wobei hdmatologische Neoplasien
hdufiger ursdchlich sind als solide Tumore (Nierenzellkarzinom,
Angiosarkom, Kaposi-Sarkom) [90-95].

Physikalische Faktoren, die eine derartig schwere Schadigung der
alveolokapilldiren Membran ausldsen kénnen, sind vor allem Ver-
dnderungen des Umgebungsdrucks. So kann eine DAH beim Ho-
henlungenddem [96], beim Unterdrucklungenédem, z.B. beim
Postextubationslaryngospasmus [97 - 100] oder infolge eines Ba-
rotraumas bei Tauchunfillen [101] oder beim Apnoetauchen
[102] auftreten. Auch ionisierende Strahlen, z.B. im Rahmen ei-
ner Ganzkorperbestrahlung, kénnen eine DAH induzieren.

Eine DAH nach korperlicher Belastung ist ein bekanntes Phdno-
men bei Rennpferden. Es gibt Hinweise darauf, dass dies auch
bei gesunden Menschen nach extremen korperlichen Belastun-
gen moglich ist [103].

Raritditen sind eine DAH in Assoziation mit einer Kuhmilchaller-
gie bei Kindern (Heiner-Syndrom) [104] oder im Rahmen eines
Urtikaria-Vaskulitis-Syndroms bei Kindern [105] oder Erwachse-
nen [106]. Ebenso wurde kasuistisch iiber eine DAH in Assoziati-
on mit einer Colitis ulcerosa und einer primdr sklerosierenden
Cholangitis [107] oder beim M. Crohn berichtet [108]. Eine Rari-
tdt ist ein Himangioendotheliom [109,110]. Selten ist eine pul-
monale Sarkoidose von einer DAH begleitet [111].

Letztlich ist die idiopathische, rezidivierende pulmonale Hdmosi-
derose (M. Celen), die meist in der Kindheit auftritt, eine Aus-
schlussdiagnose [104,112-114]. Ein Teil dieser Fille wurde in-
zwischen als isolierte pauciimmune pulmonale Kapillaritis oder
als initiale Manifestation einer Systemerkrankung identifiziert
[3].

Diagnostik
Beim Verdacht auf das Vorliegen einer DAH muss sich der Um-

fang der diagnostischen MafBnahmen am Schweregrad des
Krankheitsbildes und der Notwendigkeit einer schnellen Thera-
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pieeinleitung orientieren. Dabei sind primar vor allem die Verifi-
zierung der DAH und der Ausschluss einer Infektion essenziell.

Klinisches Bild: Die klinische Prasentation und der Verlauf einer
DAH umfassen ein breites Spektrum von asymptomatisch bis
fulminant (Tab. 2). Die Mehrzahl der Patienten leidet unter Dys-
pnoe, bei ca. einem Drittel treten Himoptysen auf. Bei der kor-
perlichen Untersuchung kénnen basal betont feinblasige Rassel-
gerdusche iiber den Lungen auskultierbar sein [3].

Von besonderem differenzialdiagnostischem Wert sind eine sub-
tile Anamneseerhebung hinsichtlich méglicher Expositionen
und die Suche nach extrapulmonalen Manifestationen von Sys-
temerkrankungen (Tab. 2) oder kardialen Erkrankungen [2-4].
Ein EKG und eine Echokardiographie sind Standard bei Patienten
mit einer DAH.

Die Laboruntersuchungen kénnen eine niedrige oder abfallende
Hdmoglobinkonzentration zeigen. Eine Eisenmangelandmie ist
gewohnlich nicht mit einer akuten DAH assoziiert, kann jedoch
bei chronischen und subklinischen Verldufen auftreten. Serologi-
sche Untersuchungen sollten die Bestimmung von Komplement-
komponenten, CK, anti-ds-DNA-, Anti-ENA (extrahierbare nuk-
ledre Antigene), ANCA (Anti-Neutrophilen zytoplasmatische An-
tikérper), Anti-GBM- (glomeruldre Basalmembran) und Anti-
phosholipidantikérpern beinhalten und miissen je nach klini-
scher Verdachtsdiagnose ggf. erweitert werden. Weitere Labor-
untersuchungen dienen vor allem der Differenzialdiagnostik
[3,115].

Lungenfunktionell ist eine DAH durch eine falsch hohe Diffusi-
onskapazitdt (Transferfaktor fiir Kohlenmonoxid, DLCO) >130%
des individuellen Sollwertes oder einen Anstieg um >30% vom
Ausgangswert charakterisiert, die von einer restriktiven Ventila-
tionsstérung und einer leicht- bis schwerstgradigen arteriellen
Hypoxdmie begleitet sein kann. Ursdchlich fiir diese vorge-
tduschte Erhéhung der DLCO ist die Bindung des Testgases (CO)
an intraalveoldres Himoglobin. Da dieses jedoch einem Abbau
unterliegt, ist dieses Phanomen nur bis zu 48 h nach dem Blu-
tungsereignis nachweisbar [116,117]. Bei den oft schwerkranken
Patienten ist eine lungenfunktionelle Untersuchung oft nicht
moglich und differenzialdiagnostisch auch meist entbehrlich.

Tab.2 Klinische Manifestationen von KleingefaRvaskulitiden

Fieber, Gewichtsverlust
Rhinitis, Sinusitis

Skleritis, Episkleritis
Horsturz, Vestibulariskrise
palpable Purpura
Nagelfalzinfarkte
Glomerulonephritis
Pneumonitis
Mono-/Polyneuropathie
multifokale ZNS-Erkrankung
Peri-/Myokarditis

Bei protrahiertem und chronischem Verlauf der DAH kann infol-
ge einer fortschreitenden Fibrosierung des Lungenparenchyms
auch eine erniedrigte DLCO in Kombination mit einer restrikti-
ven Ventilationsstérung auftreten.

Rontgenologisch liegen beidseitige, selten auch asymmetrische
alveoldre Infiltrate vor (Abb.1-3). Vereinzelt sind die Ver-
dnderungen erst in der thorakalen CT nachweisbar
[2,34,115,118 - 120].

Die therapierelevante Abgrenzung von pulmonalen Infiltraten
anderer Genese stiitzt sich auf die bronchoalveoldre Lavage
(BAL). Wenn die aspirierten BAL-Fraktionen zunehmend blutig
werden, ist das Vorliegen einer DAH gesichert (Abb. 4). Zytolo-
gisch liegen in der BAL meist massenhaft hamosiderinbeladene
Alveolarmakrophagen vor - besonders bei protrahiertem Verlauf
der DAH. Der besondere Wert der BAL besteht auch darin, dass
sie die Diagnostik von Infektionserregern ermdglicht. Selten
kénnen Tumorzellen nachweisbar sein [2,3,115,121]. Im Rah-
men der Bronchoskopie ist meist auch eine Unterscheidung zwi-
schen lokalisierten und diffusen Blutungsereignissen moglich.

Histologische Untersuchungen kénnen je nach klinischer Situati-
on die Nieren, den Nasopharynx oder die Lungen betreffen. Die
Indikation fiir Lungenbiopsien sollte streng und in Abhdngigkeit
von der zu erwartenden therapeutischen Konsequenz gestellt
werden. Transbronchiale Lungenbiopsien haben in der Differen-
zialdiagnostik der DAH einen geringen Stellenwert. Eine offene
Lungenbiopsie - vor einigen Jahren noch als Goldstandard in
der Diagnostik der WG betrachtet - ist heute aufgrund der ver-
besserten serologischen Methoden nur noch sehr selten erfor-
derlich [2-4,22].

Es gibt drei histomorphologische Muster der DAH: die blande al-
veoldre Himorrhagie, die DAH mit Kapillaritis und die DAH mit
einem diffusen Alveolarschaden (,diffuse alveolar damage*“

Abb. 1
mit diffuser alveoldrer Himorrhagie bei Wegener’scher Granulomato-
se.

Rontgenuntersuchung der Thoraxorgane bei einem Patienten
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Abb.3 aund b: Fulminanter Verlauf einer diffusen alveoldren Hdmorrhagie bei einem Patienten mit akuter myeloischer Leukdmie, chemothera-
pieinduzierter Knochemmarksaplasie und Sepsis (zeitlicher Abstand 24 h).

=DAD) [1,2,4,22]. Eine blande DAH, d.h. der Nachweis einer er-
haltenen pulmonalen Architektur ohne relevante entziindliche
Verdanderungen ist typisch bei Blutgerinnungsstérungen, der ha-
modynamisch induzierten DAH, bei einigen Medikamenten
(Amiodaron, Nitrofurantoin), sowie der idiopathischen pulmo-
nalen Hamosiderose. Sie kann jedoch auch beim SLE und beim
Goodpasture-Syndrom auftreten. Eine pulmonale Kapillaritis
wird typischerweise bei Autoimmunerkrankungen und Kollage-
nosen beobachtet [23], kommt jedoch auch bei der akuten Lun-
gentransplantatabstoBung [80,85] und medikamenteninduziert
(Phenytoin, D-Penicillamin, Hydralazin, Propylthiourazil u.a.)
vor. Eine mit einem diffusen Alveolarschaden assoziierte DAH
wird nach Crack-Kokaininhalationen, Knochenmarkstransplan-
tationen, nach zytostatischer Chemotherapie, nach Strahlenthe-

rapie oder beim SLE beobachtet [122]. In den sehr seltenen Féllen
einer DAH infolge eines Antiphospholipidsyndroms zeigt sich
histologisch das Bild einer mikrovaskuldren Thrombosierung,
die von einer Kapillaritis begleitet sein kann [123]. Nur selten
ist bei Patienten mit einer DAH histologisch der Nachweis spezi-
fischer Diagnosen moglich, z.B. bei der Lymphangioleiomyoma-
tose, der pulmonalen Kkapilliren Hdmangiomatose und bei
malignen Erkrankungen [109,124].

Immunhistochemische Untersuchungen ermoglichen den Nach-
weis von Immunglobulinablagerungen. In Analogie zu den Depo-
sitionsmustern im Nierengewebe werden auch im Lungenparen-
chym ein lineares Muster durch anti-GBM-AK beim Goodpas-
ture-Syndrom, von einem granuldren, durch Immunkomplexe
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Abb.4 Bronchoalveoldre Lavage bei diffuser alveoldrer Himorrhagie.

bedingtem Muster bei der kryoglobulindmischen Vaskulitis, der
Purpura Schoénlein-Henoch und dem systemischen Lupus ery-
thematodes und einem negativen/pauciimmunen Muster bei
den ANCA-assoziierten Vaskulitiden (Mikroskopische Polyangii-
tis, WG, Churg-Strauss-Syndrom) unterschieden. Alle drei Im-
munfluoreszenzmuster kénnen bei der isolierten pulmonalen
Kapillaritis auftreten. Der klinische Stellenwert und die differen-
zialdiagnostische Bedeutung der Immunfluoreszenzuntersu-
chungen am Lungenparenchym ist bisher weniger gut charakte-
risiert als am Nierengewebe [1].

Obwohl DAH relativ selten sind, haben sie aufgrund ihres oft
schweren, potenziell letalen Verlaufs eine erhebliche klinische
Bedeutung. Da eine frithzeitige aggressive Behandlung lebens-
rettend sein kann, ist eine rasche und gezielte klinische, radiolo-
gische, laborchemische und bronchoskopische Diagnostik fiir
das Schicksal der betroffenen Patienten entscheidend.
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