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1. EINLEITUNG

1.1Historie

Seit dem Bekanntwerden des Spektrums der Lungensequestrationen [42] ist diese
Gruppe von Erkrankungen im Allgemeinen als kongenitale Fehlbildung angesehen
worden. [3,5,6,34]

Aberrierende Lungenarterien wurden erstmalig 1777 von Huber beschrieben
[20,26].

Die erste Dokumentation einer Lungenanomalie, die von einer systemischen Arte-
rie versorgt wurde, ist 1861 bei Rokitansky [39] und Rektoric [38] zu finden.
Chirurgisches Interesse wurde erstmalig 1940 formuliert, nachdem bei einem finf-
jahrigen Kind, an dem eine Lungenoperation durchgefuhrt wurde, eine aberrieren-
de Arterie eines Unterlappens mit letaler Folge verletzt wurde.

Pryce pragte 1946 den Begriff der intralobaren pulmonalen Sequestration. Diese
definierte er als ein Gebiet von Lungenparenchym, das sich zwar in der raumli-
chen Begrenzung der gesunden Lunge befindet, aber keine oder nur eine inkomp-
lette Verbindung zu den Luftwegen besitzt und von einer aberrierenden Arterie aus
der Aorta oder einem ihrer Nebenaste versorgt wird. [34,35]

Mit dem von dem lateinischen Wort sequestrare (= trennen) stammenden Begriff
Sequestration implizierte er gleichzeitig auch seine Grundidee der Pathogenese
dieser Lungenanomalie: Lungenparenchym, das im Rahmen der Lungenentwick-
lung durch einen Traktionsmechanismus funktionell von der gesunden Lunge ab-
getrennt worden ist.

Gerle et al. beschrieben 1968 die extralobare Sequestration [17], welche im Ge-

gensatz zur ILS eine eigene pleurale Umhullung besitzt.

Pryce entwickelte die Traktionstheorie, welche den Mechanismus der Entstehung
der Sequestration erlautern sollte. Demnach entsteht als initiale Fehlbildung eine
aberrierende Arterie, welche auf ein Bronchialsegment oder -subsegment Zug
ausubt (=Traktion) und somit zur Verlegung des sich entwickelnden Bronchus
fuhrt.

Nach seiner Vorstellung stellen die intralobare Sequestration und die extralobéare

Sequestration Teile eines Sequestrationskomplexes bzw. — spektrums dar.
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Pryce stellte bei der Definition dieses Spektrums die arterielle Komponente in den

Mittelpunkt und teilte die Sequestration in drei Subtypen auf: [35]

1. Eine aberrierende Arterie, die normales Lungengewebe versorgt.

2. Eine aberrierende Arterie, die sowohl sequestriertes Gewebe als auch norma-
les Lungengewebe versorgt.

3. Eine aberrierende Arterie, die ausschlief3lich sequestriertes Gewebe versorgt.

Auf der Grundlage dieser Theorie wurden in den nachfolgenden Jahren eine
Grof3zahl von Studien ver6ffentlicht, bei denen - vorwiegend an Hand von Einzel-
beobachtungen - embryologische Mechanismen und Theorien der Sequesterent-

stehung erdrtert wurden. [3,4,5,9,17,43]

In den vergangenen Jahren hat zunehmend die Theorie einer durch chronisch
entztindliche Prozesse entstehenden erworbenen intralobaren Sequestration an

Bedeutung gewonnen. [11,16,44]

1.2 Definition

Die bronchopulmonale Sequestration ist eine Masse von atypischem, funktionslo-
sem Lungengewebe, das keine funktionelle Verbindung zu den Bronchien und
Pulmonalarteriendsten des Atmungsorgans besitzt und von einer oder mehreren
anomalen systemischen Arterien versorgt wird. Sie besitzt alle Komponenten von

normalem Lungengewebe in gréf3tenteils pathologisch veranderter Struktur. [13,41,

Fraser/Pare]

1.3 Manifestationsformen der Lungensequestration [41]

Grundsatzlich unterscheidet man zwei verschiedene Typen der bronchopulmona-
len Sequestration:

1. Die intralobére Sequestration (ILS), 75%

2. Die extralobare Sequestration (ELS), 25%

Beiden gemeinsam ist der morphologisch &hnliche Aufbau aus unstrukturierten
und unfunktionellen Lungenanteilen, die keinen Anschluss an den Tracheobron-

chialbaum besitzen. Weiterhin wird jede Art von Sequestration von mindestens
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einer systemischen Arterie versorgt, die in der Mehrzahl der Félle von der deszen-
dierenden Aorta ausgeht, versorgt.

Typisch fur beide Arten der LS ist aul3erdem eine Vielfalt an von der Norm abwei-
chenden, seltenen Varianten. Die Tatsache, dass diese Varianten teilweise Einzel-
falle sind, erschwert gelegentlich die Diagnosenstellung und fiihrt im Allgemeinen
zu Problemen der Definierbarkeit und endgultigen Einteilung dieses Krankheitsbil-
des.

Es gibt Merkmale, durch welche die intra- und extralobare Sequestration eindeutig
voneinander getrennt werden: Die pleuralen Verhéltnisse und die ventse Draina-
ge.

Weitere Merkmale zeigen bei den beiden Sequestrationsformen sowohl Ubereins-
timmungen als auch differierende Tendenzen: Die arterielle Versorgung, die Loka-

lisation, die Pathologie und die Symptomatik.

1.3.1 Pleurale Verhaltnisse [41]

Die ELS besitzt eine eigene pleurale Umhllung und ist in der Regel aul3erhalb der
Lunge, manchmal sogar auf3erhalb des Thorax lokalisiert. Am haufigsten findet
sich die ELS im linken Hemithorax dorsal zwischen dem Zwerchfell und dem lin-
ken Unterlappen.

Die ILS zeichnet sich dadurch aus, dass sie sich integriert im normalen Lungen-
gewebe befindet und keine eigene Pleura besitzt. Der pathomorphologische Uber-
gang zum nicht-sequestrierten Lungengewebe ist je nach Grol3e und pathologi-

scher Auspréagung unterschiedlich.

1.3.2 Vendse Drainage [41]

Der vendse Abfluss der ELS geschieht in 79% in systemische Venen. Hier werden
vor allem atypische Venen beobachtet, die in die Vena azygos oder hemiazygos
munden, seltener in die Vena cava, in eine Mesenterialvene oder die Vena portae
und in einzelnen Féllen in die V. subclavia. Die verbleibenden 21,1% muinden in
eine Pulmonalvene.

Die ILS drainiert immer gemeinsam mit der benachbarten gesunden Lunge in das

pulmonalventse System.



1.3.3 Arterielle Versorgung [41]

Die Uberwiegende Mehrheit der intralobaren Lungensequestrationen erhalt die
systemisch-arterielle Zufuhr von einer anomalen Arterie, die der Aorta descendens
entspringt. 74% entstammen der absteigenden Aorta thoracica, 20% der Aorta
abdominalis, weniger als 3% gehen von der A. mammaria interna aus. Desweite-
ren findet man in seltenen Fallen Arterien, die von der Aorta ascendens, A. subc-
lavia, Interkostalarterien, Koronararterien [1], A. iliaca communis, Truncus coelia-
cus, Aa. phrenicae, A. lienalis, A. gastrica sinistra oder A. renalis ausgehen. 16%
der Lungensequestrationen erhalten eine arterielle Versorgung von mehreren Ar-
terien.

In der Mehrzahl der Falle erreicht die Arterie die intralobare Sequestration Uber
das Ligamentum pulmonale. Der extrapulmonale Verlauf ist abhéngig vom Urs-
prung der Arterie. Bei infradiaphragmatischem Ursprung verlauft die Arterie durch
physiologische Zwerchfell6ffnungen der Zwerchfellmuskulatur oder durch Zwerch-
fellhernien. In diesen Fallen erreicht die atypische Arterie das sequestrierte Lun-
gengewebe haufig auf einem transpleuralen Zugang, anstatt via das Ligamentum

pulmonale in die Lunge einzutreten.

Die ELS wird in 75% von einer systemischen Arterie ausgehend von der zwerch-
fellnahen Aorta versorgt, in 20% von Abzweigungen aus Asten der thorakalen und
abdominellen Aorta, in 5% von einer Pulmonalarterie und in seltenen Fallen von
anderen intrathorakalen Arterien wie der A. thoracica int., A. mammaria, A. peri-

cardiophrenica oder A. subclavia [15],



1.3.4 Lokalisation [41]

Beide Formen der Lungensequestration weisen eine lokale Bevorzugung der lin-
ken Seite auf. Die ILS wird in 58%, die ELS in 80% im linken Hemithorax vorge-
funden. Dabei findet sich die meist zwischen linkem Unterlappen und Zwerchfell
lokalisierte ELS oft in enger raumlicher Beziehung zum Osophagus, wahrend die
bevorzugte Lokalisation der ILS der linke Lungenunterlappen ist.

Das Verhaltnis aller Sequestrationen im LUL zu denen im RUL betragt 2:1, bei
intralobaren Sequestrationen betragt dieses Verhaltnis 1,4:1. Nur bis zu 3% der
Lungensequestrationen werden in einem Oberlappen vorgefunden, hingegen bis
zu 98% in einem Unterlappen. 2-5% der ELS liegen retroperitoneal und sind meis-
tens asymptomatische Zufallsbefunde. [18]

Des weiteren sind einzelne ELS in zahlreichen seltenen Lokalisationen beschrie-
ben worden: Innerhalb der Muskulatur des Zwerchfells, unterhalb des Zwerchfells,
im Mediastinum, subepikardial, am Lungenhilus, im Pleuraspalt und im Perito-

neum .

1.3.5 Pathologie

Makroskopisch zeigen sich Sequester als Tumoren mit schwammartiger, zysti-
scher oder solider Struktur.

Die intralobare Sequestration zeigt chronisch entzindliche Veranderungen mit
Granulationsgewebe, teilweise Nekrosen, haufig arteriosklerotisch veréanderte Se-

questerarterien, selten begleitende Pleuraergisse und Rippenusuren. [10,13,21]

Die extralobare Sequestration ist meist ein solider Tumor mit histologisch norma-
lem Lungenparenchym, teilweise Erweiterungen der Bronchien und Alveolen, sel-
ten zystischen Arealen, wenig entzindlichen Veranderungen. Enthalt ein extralo-
barer Sequester Luft, so besteht meist eine Verbindung zum Gastrointestinaltrakt.

Besonderes Augenmerk erfordert die Tatsache, dass die ELS in 50-60% mit zahl-
reichen anderen Fehlbildungen assoziiert sind, welche den eigentlichen Rontgen-
befund der ELS Uberlagern und maskieren kénnen. Diese Fehlbildungen wiede-
rum umfassen ein weites Spektrum, unter welchen pulmonale Fehlbildungen am
haufigsten vorzufinden sind: Bronchogene Zyste, zystisch-adenomatoide Dyspla-

sie, kongenitales Lungenemphysem, Scimitar-Syndrom, Hufeisenlunge und Fisteln
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zum Gastrointestinaltrakt. Nicht selten werden auch Zwerchfelldefekte und Ske-
lettanomalien, aber auch Vorderdarmduplikaturen, Herzfehler und eine akzessori-
sche Milz beobachtet. Die ILS ist sehr selten mit anderen Fehlbildungen vergesell-
schaftet[13]

1.3.6 Symptomatik [13,41]

Die ILS zeigt sich meist in Form von rezidivierenden, therapieresistenten bronchi-
tis- oder pneumonieartigen Krankheitsbildern mit haufig wirkungslosen Antibiotika-
therapien, die haufig schon seit der Kindheit oder dem Jugendalter bestehen. Wei-
terhin werden haufig Hamoptysen und in manchen Fallen Aspirationen im Kindes-
alter berichtet. Bisweilen treten Symptome erst im Erwachsenenalter auf oder ILS

werden als radiologische asymptomatische Zufallsbefunde entdeckt.

Trotz der deutlich geringeren Neigung der ELS zur Entwicklung von Entziindungen
bleiben nur ca. 10% der ELS asymptomatisch. Der gréRere Teil, der sich in Form
von Symptomen manifestiert, prasentiert in 61% der Falle schon innerhalb der ers-
ten sechs Lebensmonate, haufig sogar schon am ersten Lebenstag teilweise mit
dem Kklinischen Bild einer hochakuten Symptomatik, bei der Dyspnoe an erster
Stelle steht. Zu erklaren sind diese Symptome durch Verbindungen mit dem Gast-
rointestinaltrakt und durch Kompression und Verdrdngung der Lunge. Neben
Dyspnoe umfassen die dadurch bedingten Symptome Regurgitation, Aspiration,
mit der Nahrungsaufnahme assoziierter Husten, Zyanose oder Trinkschwéache des
Neugeborenen.

Seltene klinische Manifestationen der ELS sind rezidivierende Atemwegsinfekte,
Herzversagen infolge der durch einen links-rechts-Shunt bedingten pulmonalen
Hypertonie und Stdrungen der Flussigkeitsverteilung beim Zeitpunkt der Geburt

(Anasarka, Polyhydramnion).

1.4Radiologisches Bild

Die Rontgenbefunde der ILS und ELS sind sehr Ubereinstimmend, sie variieren

von soliden Tumoren tUber schwammartig erscheinende Strukturen bis hin zu den
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am haufigsten vorgefundenen unterschiedlich aufgebauten zystischen Befunden.

An Hand des konventionellen R6-Thorax kann nicht eindeutig zwischen intra- und

extralobarem Sequester unterschieden werden. [41]

Weiterhin wird von pneumonieartigen Befunden, von Strukturen erhéhter Strahlen-

transparenz und von diversen Befundkombinationen berichtet. [12]

Mit dem MRT lasst sich in manchen Fallen die versorgende Arterie, selten auch

die drainierende Vene feststellen.

Als aul3erst aussagekraftige Methode gilt die Computertomographie.

Ikezoe [21] unterteilt die parenchymattsen Veranderungen auf Grund des Compu-

tertomographiebefundes in drei Gruppen

A) Luft, Flussigkeit oder lockeres Gewebe enthaltende Zyste

B) von Emphysem umgebene Zyste oder Gewebeknétchen bzw. -tumoren

C) Hypervaskularitat, d. h. Dilatation eines oder mehrerer Gefal3e, tberzahlige
GefalRe oder Pulmonalgeféalie, die an systemische Arterien angeschlossen sind

H&aufig kann schon in der Computertomographie die aberrierende Arterie nachge-

wiesen werden.

Die Angiographie ermdglicht eine exakte Darstellung der Gefaldversorgung, der

Gefallverlaufe und eine Differenzierung der venosen Drainage. Sie ist unverzich-

tbar zur Differenzierung zwischen der ILS und der ELS, zur Darstellung samtlicher

versorgenden Arterien wie z.B. bei Vorhandensein von mehreren Sequesterarte-

rien und zur Vermeidung einer versehentlichen intraoperativen GefalR3verletzung.
(33]

1.5 Therapie

Wird die ELS friih symptomatisch, so ist es meistens ein akutes Krankheitsbild,
das sofortiger diagnostischer und therapeutischer Handlungsmafl3nahmen bedarf.
In diesen Féllen ist die a.p.-Rontgen-Thorax-Aufnahme eine der ersten diagnosti-
schen MalRBnahmen. Insbesondere eine Raumforderung im linken Hemithorax ei-
nes Neugeborenen in Zusammenhang mit starker respiratorischer Insuffizienz be-
rechtigt den Verdacht auf eine bronchopulmonale Sequestration vom Typ der ELS
und muss umgehend im akuten Stadium chirurgisch behandelt werden, um ein

Uberleben des Neugeborenen zu ermdglichen.



12

Auch bei der ILS ist die operative Therapie die einzige effektive und kurative The-
rapieform. Antibiotische Therapien fuihren allenfalls zu einer zeitlich limitierten Lin-
derung des bronchopulmonalen entziindlichen Krankheitsbildes, eine Heilung ist
auf diese Weise nicht moglich.

Es kommen je nach Gro3e und Auspragung der intralobaren Sequestration eine
Segmentresektion, Lobektomie, Bilobektomie und manchmal sogar eine einseitige

Pulmonektomie in Frage.

1.6. Theorien zur Atiologie und Pathogenese

Die extralobare Sequestration ist eine angeborene Fehlbildung, dessen Entste-
hungsmechanismen und — zeitraum nur teilweise geklart sind. Nach Smith [43]
persistiert wahrend der Embryonalentwicklung bedingt durch eine lokale Insuffi-
zienz der pulmonalarteriellen Versorgung eines Lungenareals ein embryonales,
systemisches Lungengefal3, welches sich im Normalfall zurtickbildet. Der systemi-
sche Blutdruck fuhrt dann zur zystischen Degeneration des betroffenen Lungenan-
teils. Felson [13] erlautert die Theorie einer fehlerhaften oder unterbliebenen Riick-
bildung einer embryonalen, systemischen Arterie, welche meist an der Lungenba-
sis lokalisiert ist mit konsekutiver Hemmung bzw. Verhinderung der physiologi-
schen Entwicklung der entsprechenden Pulmonalsegmentarterie. Diese entwickelt
sich aus dem 6. Aortenbogen und wird im Normalfall zusammen mit den Lungen-
knospen in die Anlage der primitiven Lunge integriert. Danach kommt es durch
einen nicht weiter erklarten Prozess zu einer Abkapselung (Sequestration) von
Lungengewebe aus dem Verband des gesunden Lungenparenchyms.

Die intralobare Sequestration wird zunehmend als erworbene Lungenanomalie
angesehen [10,14,12,44]. Stocker konnte zeigen, dass die ILS bei Autopsien ver-
storbener Neugeborener nicht, die ELS jedoch in typischer Haufigkeit zu finden ist.
Diese Beobachtung bildet den Ausgangspunkt seiner Entstehungstheorie : Durch
eine endobronchiale Obstruktion kommt es zu einer poststenotischen Pneumonie.
Die chronische Entziindung stimuliert die Proliferation kleiner intrathorakaler sys-
temischer Gefal3e, die z.B. aus dem Lig. pulmonale in das Entzindungsgebiet
einsprossen. Daraus erklaren sich die Besonderheiten der ILS:

- der Sequester wird von der Pleura des vitalen Lungenlappens eingehdillt

- meist im Unterlappen gelegen (analog dem Vorkommen von bronchopulmona-

len Infekten)
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- kein funktioneller Anschluss an das Tracheobronchialsystem
- ausgepragte chronisch entziindliche Veranderungen
- die vendse Drainage erfolgt wie bei normalem Lungengewebe in die Pulmonal-

venen des vitalen Lungenlappens

Stocker [44] hat die Mechanismen, die zur Entstehung einer ILS fihren kdnnen,
ausfuhrlich erlautert. Auch die Beobachtungen dieser Arbeit stitzen Stockers

Konzept und werden daher in spateren Kapiteln eingehend erlautert.
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2. FRAGESTELLUNG
In dieser Arbeit soll die Morphologie der systemischen Arterien bei intralobaren

Lungensequestern (ILS) analysiert werden.

Im Vordergrund stehen dabei die hypertrophiebedingten Parameter Arterienkali-
berverstarkung, Elongation, Kontrastmittelanreicherung und  systemisch-
pulmonaler arterieller Shunts (SPAS).

Hauptfokus liegt auf der morphologischen und funktionellen Deskription der SPAS.
SPAS sind bei chronisch-entziindlichen Lungenerkrankungen héaufig vorbeschrie-
ben und analysiert worden. Sie stellen einen Kompensationsversuch der Lungen-
gefalRe dar, eine lokal verminderte Perfusion zu verbessern bzw. wiederherzustel-
len (siehe auch Kapitel 5 Diskussion dieser Arbeit) und hangen zusammen mit der

Hypertrophie einer systemischen Arterie.

Bronchialarterien reagieren auf einen chronischen Entziindungsreiz mit einem un-
terschiedlichen Maf3 an Hypertrophie. Bronchialarterienhypertrophie &uf3ert sich in
Kaliberzunahme, Elongation, Zunahme der Parenchymdurchblutung und in vielen
Fallen durch die Bildung von systemisch-pulmonalen arteriellen Shuntverbindun-
gen.

Diese bei Bronchialarterien wohlbekannten und angiographisch nachvollziehbaren
hypertrophiebedingten Veranderungen sollen bei den Sequesterarterien unter-
sucht werden, um Parallelitaten zwischen der intralob&ren Sequestration und an-
deren chronisch-entziindlichen Lungenerkrankungen aufzuzeigen. Reprasentative
Sequesterbefunde werden verglichen mit Befunden von Patienten mit chronisch-
entztindlichen Lungenerkrankungen. Zur Verfigung stehen die Angiographien und
Computertomographien von Sequestern und chronisch-entziindlichen Lungener-

krankungen.

Auf diese Weise soll gezeigt werden, dass die intralobare Sequestration Teil eines
weiten Spektrums erworbener chronisch-entzindlicher Lungenerkrankungen ist.
DarlUber hinaus wird postuliert, dass die intralobéare Sequestration nicht lediglich
eine Entitdt neben anderen Variationen dieses Spektrums ist, sondern den patho-
morphologischen Endpunkt diverser chronisch-entziindlicher bronchopulmonaler

Prozesse darstellt.
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Abbildung 1 soll diese These schematisch skizzieren:

Bronchopulmonale
Entziindung

N,

akut chronisch, rezidivierend

N LT N

Heilung chronisch

Nicht-ILS ILS
\ 4 v
Heilung Heilung
durch nur durch OP

« Medikamente
¢ GefaRokklusion
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Abbildung 1: Verlaufsformen chronisch-entziindlicher Lungenerkrankungen und der ILS

Im Einzelnen sollen folgende Fragestellungen anhand der radiologischen Routine-

untersuchungen von 15 ILS-Patienten analysiert werden.

2.1

2.2

2.3

2.4

2.5

Morpholgie der Sequesterarterie  (Anzahl, Ursprung, Kaliber, Elongation,
Parenchymanfarbung, vendse Drainage, Bildung von SPAS )

Morpholgie der Bronchialarterien  (Kaliber, Elongation, Parenchymanfar-
bung, Bildung von SPAS).

Die SPAS werden insbesondere hinsichtlich Auspragung, Kaliber und An-
zahl untersucht.

Vergleich der oben genannten Gefaldverdnderungen mit denen einer Pa-
tientengruppe mit chronisch-entziindlichen Lungenerkrankungen, die nicht
die Kriterien der ILS erfullen.

Pathologische Analyse in CT und Histologie
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3. PATIENTEN UND METHODEN

3.1 Patienten

Die Grundlage dieser Arbeit bilden die Rontgenuntersuchungen von 25 Patienten
mit chronischen bronchopulmonalen Infekten, die auf das Vorliegen eines Lun-
gensequesters bzw. Arterienanomalien untersucht wurden. Im Mittelpunkt stehen
hierbei die Angiographien von 15 als operationsbeduirftige intralobare Sequester
diagnostizierten Entitaten, welche allesamt in der Klinik fir Radiologie und Neuro-
radiologie des Alfried-Krupp-Krankenhauses durchgefihrt wurden. Die mit einbe-
zogenen Computertomographien entstammen teilweise den zuweisenden Klini-
ken, welche diese freundlicherweise als Duplikat zur Verfligung stellten, teilweise

wurden sie im Alfried-Krupp-Krankenhaus selbst durchgefuhrt.

Bei zwei Patienten war zusatzlich eine Pulmonalisangiographie durchgefiihrt wor-

den.

Bei einer Patientin handelte es sich um eine extralobare Sequestration. Diese
blieb deshalb in der Auswertung unbertcksichtigt. Dartiberhinaus blieb unbertck-
sichtigt eine Patientin, die vollstdndig asymptomatisch war und im Rahmen einer
anderweitigen Diagnostik im CT-Thorax einen ILS-typischen Befund vorwies, bei
dem die Sequesterarterie nachweisbar war. In diesem Fall war die OP-Indikation
wegen vorgerickten Alters nicht geben, so dass hier auf eine Angiographie ver-
zichtet wurde. Bei neun weiteren Patienten, die im Rahmen der Sequesterabkla-
rung angiographiert wurden, handelte es sich nicht um intralobare Sequester im

klassischen Sinn, da nicht alle Kriterien eines typischen ILS erfullt waren.

Weiterhin muss bemerkt werden, dass alle Patienten in die radiologische Klinik
Uberwiesen wurden zur diagnostischen Abklarung einer klinischen Fragestellung.
Da sie von unterschiedlichen Stellen eingewiesen wurden, liegen nicht von allen
Patienten die CT-Thorax- Untersuchungen vor. Die Angiographien wurden nicht im
Rahmen einer kontrollierten klinischen Studie sondern auf Grund einer gesicher-
ten medizinischen Indikation durchgefihrt.

Es liegen insgesamt 15 Angiographien von klassischen ILS der Auswertung zu-
grunde, von denen 11 ebenfalls eine Angiographie der Bronchialarterien beinhal-
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ten. Bei 2 Patienten wurden zusatzlich eine Pulmonalisangiographie durchgefihrt.
Weiterhin standen 12 Thorax-Computertomographien zur Verfigung.

Der Fundus, aus dem diese Arbeit schopft, ist eine Sammlung von mittlerweile
rund 700 diagnostischen und interventionellen Katheterangiographien der syste-
mischen und der funktionellen Lungengefalie, welche von M. Montag in den Jah-
ren 1990 bis 2005 angefertigt wurden. Bis auf wenige Ausnahmen liegen diese
Untersuchungen in sehr ausfuhrlichen analogen Bildern und seit September 2001
in digitaler Archivierung in einem PAC-System vor. Durchweg sind die einzelnen
Schritte der Untersuchungen derart abgespeichert, dass zumindest die relevanten
Serien als vollstandige Sequenzen mit allen Einzelbildern analog oder digital ge-
speichert sind. Auf diese Weise ist zumindest fir die Untersuchungen im PACS
auch eine dynamische Darstellung der einzelnen angiographischen Serien und
eine Beobachtung der stromungsdynamischen Prozesse in Echtzeit moglich. Dar-
Uber hinaus sind von den Patientenunterlagen jeweils die relevanten Inhalte ko-

piert und gesammelt worden.

Zweite Basis fur die vorliegende Arbeit sind stromungsmechanische Erfahrungen
von M. Montag, welche er insbesondere im Rahmen einer von der Hans und Gerti
Fischer Stiftung geforderten Studie gewonnen hat, die in Zusammenarbeit mit dem
Lehrstuhl fur technische Strémungslehre der Universitat Gesamthochschule Essen
durchgefuhrt wurde. In dieser Studie wurden in einem technischen Kreislaufmodell
systemisch-pulmonale arterielle Shunts nachgebildet und hier Druck- und Stro-
mungsverhalten bei pulsierendem Blutstrom experimentell gemessen. Des weite-
ren wurde ein Computerprogramm zur rechnerischen Abschatzung des Volumen-

stroms in Geféllverzweigungen mit unterschiedlichen Druckniveaus erstellt.
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Tabelle 1 gibt Auskunft Uber die in die Auswertung eingehenden Patienten:

Nr. [ Patient | Alter z. Z. der Lokalisation Ursprung Symptome
Angiographie Sequester Sequesterarterie

1 S.B. 34 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit 1 Jahr rez. Bronchitiden und Pneumonien.
Mehrfach erfolglose Antibiose

2 S.C. 24 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Gelegentlich Husten mit Auswurf, auffalliger
Befund bei Einstellungsuntersuchung

3 F.C. 27 Jahre Re. UL A. phrenica inf. Seit % Jahr antibiotika-resistente Pneumonie
rechts, im Verlauf Himoptysen.

4 M.F. 29 Jahre Li. UL Distale Aorta thoracica | Seit ca. 1 Jahr rezidivierende Pneumonie, teil-
weise antibiotisch behandelt, Husten

5 E.H. 46 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit der Kindheit rezidivierende Bronchitiden, im
Erwachsenenalter asthmoide Bronchitis.

6 U.N. 37 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit ca. 8 Jahren rezidivierende Atemweginfekte,
teilweise Pneumonien, mehrfach antibiotisch
behandelt.

7 E.P. 60 Jahre Re. UL Truncus coeliacus Rezidivierender Husten, im R6-Thorax
abszessartige antibiotikaresistente Herde

8 H.P. 56 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit Monaten bestehende Bronchitis und Pneu-
monie

9 L.-V.R 54 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit mehrenen Monaten rezidivierende Bronchiti-
den, im Verlauf auch Pneumonien.

10 |S.s. 30 Jahre Li. UL Distale Aorta thoracica | Seit ca. ¥2 Jahr bestehender Husten, teilweise
mit Fieber, mehrfach antibiotisch behandelt.

11 | T.S. 20 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Rezidivierende Bronchitiden

12 |(C.s. 60 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit Jahren zunehmende, mehrfach antibiotisch
behandelte Bronchitiden und Pneumonien.

13 [R.V. 35 Jahre Li. UL Distale Aorta thoracica | Rezidivierende Pneumonien seit Monaten, seit
Jahren chronisch obstruktive Bronchitis

14 [W.T. 41 Jahre Li. UL Distale Aorta thoracica | Seit 13 Monaten grippale Infekte, trockener
Husten, antibiotikaresistentes Infiltrat im li. Unter-
lappen.

15 |[S.H. 34 Jahre Re. UL Distale Aorta thoracica | Seit 2 Jahren rezidivierende Pneumonien, anhal-

tender Husten, mehrfach antibiotisch behandelt,
im Verlauf thorakale Schmerzen.

Tabelle 1: Ubersicht der Patienten mit einer intral

3.2 Methoden zur Uberprifung der Fragestellung

3.2.1 Digitale Substraktionsangiographie

Technik der Angiographie:

(28]

obaren Sequestration

Die Angiographie ist eine radiologische Methode zur Darstellung von Gefal3en,

z.B. von Arterien, Venen oder Lymphbahnen. Da diese Gefal3e zu den umgeben-

den Weichteilen zunéchst keinen hinreichenden Dichteunterschied haben, ist fir

die radiologische Darstellung eine Kontrastierung unabdingbare Voraussetzung.

Fur diese Kontrastierung wird in der Regel rontgenpositives Kontrastmittel in die

Gefalie eingebracht. Ein dadurch gewonnenes summationsangiographisches Bild

setzt sich zusammen aus der anatomischen Hintergrundinformation und dem kont-

rastverstarkten Fullungsbild der Gefalie.
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Die Lesbarkeit der Bilder kann durch das Verfahren der Subtraktionsangiographie
deutlich verbessert werden. Dazu wird auf elektronischem Wege in der sogenann-
ten Digitalen Subtraktionsangiographie (DSA) von einem digital erfal3ten Summa-
tionsbild der oben genannten Art ein vorher gewonnenes sogenanntes Leerbild,
auf dem die Gefal3e noch nicht kontrastiert sind, subtrahiert. Die optische Umset-
zung des digitalen Ergebnisses fiihrt dann zur alleinigen Darstellung der kontrast-
gefullten Gefal3e ohne Uberlagernde Hintergrundinformation.

Fur die hier besprochene Angiographie der Aorta thoracica und der Sequester-
versorgenden Arterien wurde ausschlief3lich die Methode der Digitalen Subtrakti-

onsangiographie angewandt.

Der Untersuchungsablauf gestaltet sich wie folgt:

Im ersten Schritt wird eine sogenannte Ubersichtsangiographie erstellt. Diese soll
die Aorta thoracica und die proximale Aorta abdominalis sowie ihre Aste insge-
samt darstellen. Hierzu erfolgt in Lokalandsthesie die Punktion meist der rechten
Arteria femoris communis. In Seldingertechnik wird eine Schleuse eingefihrt, an-
schliel3end wird ein Pigtailkatheter tber die Beckenarterien bis in die Aorta thora-

cica ascendens vorgeschoben.

Dort werden circa 25 ml Kontrastmittel injiziert. Die dann zeitlich folgende Auf-
nahmeserie stellt die gesamte Aorta thoracica mit inren Asten dar, in einer zweiten
Serie dann die distale Aorta thoracica und die proximale Aorta abdominalis. Diese
Ubersichtsaufnahmen werden am Monitor nach aberrierenden Arterien abgesucht,

um die genaue Hohe der Gefallabgange zu lokalisieren.

Im zweiten Schritt wird der Pigtailkatheter gegen einen endstandig offenen Selek-
tivkatheter mit geeigneter Konfiguration eingewechselt. Mit diesem werden dann,
unter Einbeziehung der Information aus der Ubersichtsangiographie, die Ostien
der aberrierenden Arterie oder andere Arterien, welche die aberrierende Arterie
speisen oder speisen konnen (z.B. die A. phrenica inf.), sondiert. Bei der handigen
Kontrastmittelapplikation in diese Ostien wird dann nur das entsprechende Gefal3

selektiv dargestellt.
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Die Katheterplazierung wird durch kleine Kontrastmittelinjektionen standig tber-
pruft. Ist die erwinschte Katheterposition erreicht, werden in der folgenden Auf-
nahmeserie circa 5 ml Kontrastmittel von Hand injiziert, wobei die Injektionsge-
schwindigkeit nicht zu hoch sein darf, da das Gefal3lumen nur sehr klein ist und
die Gefahr besteht, dass die Katheterspitze durch Ruckstol3 aus dem Gefal3 glei-
tet.

Bei 11 von den durchgefiihrten 15 Angiographien wurden in einem weiteren Un-
tersuchungsschritt die Bronchialarterien dargestellt. Mit dieser Untersuchung wur-
den zwei Fragestellungen verfolgt: 1. Findet sich im Bereich der Bronchialarterie
eine Blutungsursache? 2. Wird die Lungensequestration zuséatzlich von einer
Bronchialarterie gespeist?

Nach Abschluss der technischen Untersuchung werden die zu diesem Zeitpunkt
digital gespeicherten Bilder am Monitor ausgewertet. Von den relevanten Bildern
werden Hardcopies angefertigt, wichtige Serien wurden auch mit allen Einzelbil-
dern archiviert, um zumindest ndherungsweise die Dynamik der Blutstromung in
den Gefallen festzuhalten. Diese Bildserien und die angiographischen Befundbe-

richte wurden zur Auswertung flr die vorliegende Arbeit herangezogen.

Alle Untersuchungen wurden mit einem Angiostar (Hersteller Siemens) mit einem
Szirrhus-Tisch Auflésung 1024x1024 Pixel, einer digitalen Angiographie-Einheit
mit einer Abbildungsebene, durchgefuhrt. Anzahl der Bilder war fast immer
3/Sekunde. Das verwendete Kontrastmittel ist nicht-ionisch, die Kontrastmittel-
menge flr die Ubersichtsserien betragt 25-30 ml und wird mit einem Fluss von 15-
18 ml/ Sekunde verabreicht. Zugangsweg ist in aller Regel von der rechten Leiste
transfemoral. Fir die Ubersichtsserien wird ein 5-French Pigtailkatheter genutzt,
fur die selektiven Serien ein typischer Headhunter-H1-Katheter oder Amplatz-AL-
1-Katheter in 5-French Katheterstarke.

3.2.2 Allgemeine Datenaufbereitung

Im Folgenden soll die Vorgehensweise bei der Befundung und Auswertung der

Untersuchungen schrittweise erlautert werden.
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Im Mittelpunkt der Auswertung der Réntgenbefunde stehen die 15 Angiographien
der Patienten mit einer ILS, die im Rahmen der praoperativen Diagnostik durchge-
fuhrt wurden.

Es wurde ein Erhebungsprotokoll erstellt, welches die Pathologika des Sequesters
im CT und insbesondere die Gefal3versorgung der einzelnen Lungensequestration
in der Angiographie individuell und mdglichst detailliert erfassen soll.

Zu diesem Zweck wurden Beobachtungsparameter eingefiihrt, welche in den

nachfolgenden Abschnitten erlautert werden.

3.2.3 Morphologie der aberrierenden Arterie
Zur Deskription der Arterienmorphologie wurden qualifizierbare und quantifizierbare
(Stufen 0- 3) Parameter gewahlt.

Qualifizierbare Parameter

1. Aberrierende Arterie nachweisbar?

2. Ursprung der aberrierenden Arterie nachweisbar?
3. Pulmonalvendser Abstrom darstellbar?
4

. Systemisch-venéser Abstrom darstellbar?

Quantifizierbare Parameter: Diese wurden semiquantitativ bestimmt. Es wurden auf

der Basis von Standardtypen Klassen eingeteilt. Die Standardtypen wurden empi-
risch aus dem Gesamtkollektiv der Bronchialarterienangiographien ausgewabhilt.
Durch standigen Vergleich der Sequesterangiographien mit Filmkopien der Stan-
dards war eine hinreichende Kontinuitat in der Einordnung gewahrt. Hierbei ist zu
beachten, dass die Skalierung der Veranderungen frei gewahlt wurde. So ist z.B. ein
grol3es Arterienkaliber (= 3) nicht metrisch dreimal so stark wie ein kleines Arterien-
kaliber (= 1). So sind auf Grundlage dieser Werte berechnete Mittelwerte als tenden-

zielle Aussagen zu sehen.

Kaliber der aberrierenden Arterie
0: keine aberrierende Arterie vorhanden
1: kleine aberrierende Arterie
2: mittelgrol3e aberrierende Arterie
3

. grol3e aberrierende Arterie



22

Elongation = Form und Verlauf der aberrierenden Arterie

0: keine Elongation

1: wenig Elongation

2: makRig viel Elongation
3

. starke Elongation

SPAS: Bildet die aberrierende Arterie systemisch-pulmonale arterielle Shunts?

0: keine SPAS

1: wenig SPAS

2: maRig viel SPAS
3: ausgepragte SPAS

KM-Parenchymanreicherung: Reichert sich Gber die aberrierende Arterie applizier-

tes Kontrastmittel im Parenchym des Lungensequesters an?

0: normale Parenchymanfarbung
1: leicht verstarkte Parenchymanfarbung
2: maRig verstarkte Parenchymanfarbung

3: deutlich verstarkte Parenchymanfarbung

3.2.4 Morphologie der Bronchialarterien

Bei 11 Patienten bestand des weiteren die Indikation zur angiographischen Kontrolle

der Bronchialarterien. In diesen Fallen wurde dasselbe Auswertungssystem in modi-

fizierter Form eingesetzt.

Qualifizierbare Parameter

1.

Wurde im Rahmen der bronchialarteriellen Angiographie nach einer Beteiligung
der arteriellen Versorgung des Sequesters durch eine Bronchialarterie gesucht?

Ist eine bronchialarterielle Beteiligung an der Versorgung des sequestrierten Lun-
gengewebes zu erkennen?
Ist ein pulmonalvenéser Abstrom darstellbar?

Ist ein systemisch-vendser Abstrom darstellbar?
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Quantifizierbare Parameter:

Kaliber der mitversorgenden Bronchialarterie:
0: keine mitversorgende BA vorhanden
1: kleine mitversorgende BA vorhanden
2: mittelgrol3e mitversorgende BA vorhanden
3: grol3e mitversorgende BA vorhanden

Elongation der mitversorgenden Bronchialarterie:
0: keine Elongation
1: wenig Elongation
2: malRig Elongation

3: starke Elongation

SPAS: Bildet die mitversorgende Bronchialarterie systemisch-pulmonale arterielle
Shunts?

0: keine bronchialarteriellen SPAS

1: wenig bronchialarterielle SPAS

2: maRig viel bronchialarterielle SPAS

3: ausgepragte bronchialarterielle SPAS

KM-Parenchymanreicherung:  Reichert sich Uber die Bronchialarterie appliziertes
Kontrastmittel im Parenchym des Lungensequesters an

0: normale Parenchymanfarbung

1: leicht verstarkte Parenchymanfarbung

2: malig verstéarkte Parenchymanfarbung

3: deutlich verstarkte Parenchymanfarbung

In der selben Weise wurde nach zusatzlichen aberrierenden Arterien gesucht und

nach dem gleichen Schema vorgegangen. Dies war bei nur einem Patienten der Fall.
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In zwei Fallen war eine Pulmonalisangiographie durchgefuhrt worden. Die Auswer-
tung dieser Untersuchungen beschrénkte sich auf die frei formulierte Deskription des
Befundes.

3.2.5 Stromungsdynamische Verhaltnisse in SPAS

Anhand der Strémungsverhéltnisse in einem systemisch-pulmonalen arteriellen
Shunt kénnen nicht-quantitative Aussagen uber den Volumenstrom und anatomische
Eigenschaften eines SPAS gemacht werden [29].

Qualitativ kann unterschieden werden zwischen dem Typus , Pendelfluss und dem
Typus ,Pulssynchron unidirektioneller Fluss®.

Beim Pendelfluss gelangt das Blut vom systemisch-arteriellen Gefald mit einem Vo-
lumenstrom in die Pulmonalarterie, der ausreichend grof3 ist, um wahrend des Ein-
stroms sowohl antegrad als auch retrograd in die Pulmonalarterie zu flie3en. Im dias-
tolischen Fluss kommt es dann zur Stromungsumkehr des retrograd geflossenen
Blutanteils. In der Angiographie zeigt sich dieses Phanomen als Pendelfluss . Vor-
raussetzung fur einen Pendelfluss ist eine intakte, proximal nicht-okkludierte Pulmo-

nalarterie.

Ein pulssynchroner Fluss entsteht dann, wenn das Blut aus der systemischen Arte-

rie in die Pulmonalarterie mindet und ohne den ,Umweg"“ des retrograden Flusses

direkt antegrad mit dem pulmonalarteriellen Fluss geht. Diese Situation ist laut Hypo-

these dieser Arbeit in zweierlei Fallen gegeben:

1. Wenn das zufuhrende Shuntgefald so klein ist, dass der Volumenstrom gerade
ausreicht, um eine Shuntstromung zu bewirken.

2. Wenn proximal der SPAS-Miindung die Pulmonalarterie verschlossen ist. Dieser
Fall ist als Folgezustand eines Pendelflusses anzusehen.

Die im Rahmen dieser Arbeit beschriebenen SPAS werden untersucht auf ihre Stro-
mungseigenschaft und somit semiquantitativ als SPAS unterschiedlicher Grol3en-

auspragung (klein/ grol3) differenziert.
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3.2.6 Computertomographie

Bei der Auswertung der CT-Thorax-Befunde wurden die entzindlich bedingten Ver-
anderungen sowohl im Gewebe der Lungensequestration als auch im unmittelbar
angrenzenden Lungenparenchym bewertet.

Beobachtungsparameter des sequestrierten Lungenareals selbst:

1. Verdichtung, Verschattung

N

. luftgefullte Kammern
3. flussigkeitsgefillte Kammern
4. Flussigkeitsspiegel

Beobachtungsparameter des angrenzenden Lungenparenchyms:
5. Umgebungsinfiltration

Es erfolgte, wie bei allen quantifizierbaren Beobachtungsparametern, eine Abstufung

von 0 bhis 3:

Verdichtung/ Verschattung:

0: keine 1: leichtgradig 2: mittelgradig 3: hochgradig

Luftgefilllte Kammern:

0: keine 1: 1-2 Kammern 2: 3-4 Kammern 3: 5 und mehr Kammern

Flussigkeitsgefillte Kammern:

0: keine 1: 1-2 Kammern 2: 3-4 Kammern 3: 5 und mehr Kammern

Umgebungsinfiltration:

0: keine 1: leichtgradig 2: mittelgradig 3: hochgradig

3.3 Sequesterahnliche Befundkonstellationen bei Pat ienten mit chronisch

entztindlichen Lungenerkrankungen

Die hier zur Verfigung stehenden Befunde stammen von Patienten, die auf das
Vorhandensein eines Lungensequesters angiographisch abgeklart wurden, bei

denen sich jedoch nur Teilaspekte einer intralobaren Sequestration nachweisen
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lieBen. Grol3tenteils handelt es sich hier um Patienten, die hinsichtlich der Sympto-

matik und Anamnese eine flr ILS-Patienten typische Anamnese aufweisen.

Das Vorgehen wird in diesem Teil mittels Darstellungen repréasentativer angiographi-

scher Befunde individuell gestaltet. Es soll gezeigt werden, dass das angiographi-

sche Bild in solchen Fallen nicht von dem eines Lungensequesters zu unterscheiden

ist bzw. dem einer ILS sehr &hnlich ist.

Auf diese Weise soll dargelegt werden, dass die Differenzierung zwischen chronisch-

entztindlicher Lungenerkrankung und einem intralobaren Lungensequester nicht

immer ohne weiteres maoglich ist.

Eine Ubersicht tiber diese Patientengruppe ist in Tabelle 2 zusammengefasst:

Tabelle 2: Ubersicht der

Patienten mit einer chroni

ahnlich einem Lungensequester

Nr. Patient | Alter z. Z. der [ Lokalisation Dargestellte Arterien Symptome
Angiographie | Pathologie
16 E.K. 50 Jahre Re. UL 2 vergroRRerte Bronchialarterien, | Seit 1 Jahr rez. Bronchitiden und Pneumo-
Aberrierende Arterie aus A. nien. Mehrfach erfolglose Antibiose, im
phrenica inf. Verlauf Himoptysen
17 W.L. 65 Jahre Li. UL 2 grofRe Bronchialarterien, Aber- | Chronisch-rezidivierender Husten, antibioti-
rierende Arterie aus distale karestente Symptomatik
Aorta thoracica.
18 L.H. 42 Jahre Re. UL Aberrierende Arterie aus Seit 4 Monaten bestehende antibiotika-
A. phrenica inf. resistente Bronchitis, thorakale Schmerzen,
Pleuropneumonie, im Verlauf Hamoptysen
19 G.B. 65 Jahre Li. UL VergroRerte Bronchialarterie aus | Chronisch-obstruktive Bronchitis, bekannte
dem apikalen Anteil der Aorta Bronchiektasen, Hamoptysen
descendens
20 W.W. 64 Jahre Re. UL Interkostalarterie rechts basal rezidivierende Bronchitiden, bekanntes
Lungenemphysem, Hamoptysen.
21 A.A-M.. | 26 Jahre Re. UL VergroRerte Bronchialarterie aus | Seit Jahren chronische Bronchitiden,
Truncus intercostobrachialis asthmatische Beschwerden, akut: Pneu-
monie
22 H.B. 36 Jahre Li. UL Aberrierende Arterie aus distaler | Rezidivierender Husten, Hamoptysen,
Aorta thoracica und zusétzliche | Bronchiektasen
Bronchialarterie aus dem Aor-
tenbogen
23 N.S. 49 Jahre Li. UL VergréRerte Bronchialarterien Sarkoidose, seit 12 Jahren Hamoptysen
24 S.W. 27 Jahre Li. UL Truncus coeliacus Chronisch rezidivierende bronchopulmona-
le Infekte, Cardiomyopathie
25 M.N. 17 Jahre Re. Lunge Interkostalarterie rechts Mukoviszidose, Herzfehlbildung (TGA,
Single ventricle), Himoptysen

sch-entzindlichen Lungenerkrankung
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4 ERGEBNISSE

4.1 Datenibersicht

Tabelle 3 beinhaltet alle in den unterschiedlichen pathologischen Berichten der
operierten Sequester erhobenen Befunde. Es wurde unterschieden zwischen
leichten (1), maRigen (2) und starken (3) Befunden. Nicht beschriebene Verande-

rungen erhalten keine Zahlenzuordnung.

patient | Preumonie Bronchitis/ Interstitielle Bronchiektasie/ T Pleurafibrose/
Peribronchitis Fibrose Bronchuszysten Pleuritis
1 3 2
2 2 2
3 3 3 3 3
4 2 2 3 2
5 2 3 2 2
6 3 3 1
7 3 3 3 1
8 2 2 3 2
9 3 3 2 1
10 2 3 3 3 2
11
12 2
13 3 3 3 1
14 3 3 3
15 3 2 2
Tabelle 3.1: Histologische Befunde
St | Antess | Lvmmisde Parenchym Alveolare Arterien Pulmonalarterien
vernarbung Atelektase fibrose sklerose
1 1
2
3 2 3
4 3
5 2 2
6 1 2
7 1 1
8 2
9 1
10 2 1
11 1 1
12 1
13 1 3
14 1 2
15

Tabelle 3.2: Histologische Befunde




Patient

1(2

3 4 5

12

13 | 14 | 15

Anzahl

pathologische 3|2

Befunde

6 5 6

Mittelwert 225 | 20
Tabelle 3.3: Histologische Befunde

2,83 2,4 2,0

2,0 2,0 2,33

2,0 2,2 1,0

15

25 2,4 2,3
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Die einzelnen Befunde reichen von ausgepragten pathologischen Krankheitsbil-
dern mit bis zu sechs pathologischen Parametern bis hin zu leichteren Formen,
bei denen nur zwei pathologische Parameter benannt wurden. Ein Zusammen-
hang zwischen der klinischen Auspragung und der Starke der pathologischen
Veranderungen ist nicht zu erkennen.

Pat. | Verschattung Flissig- Luftkammern Flussig- Infiltration der Mittelwert
keitsspiegel keitskam- umgebenden Lunge
mern

1 2 2 2 2 0 1,6
2 2 2 3 2 0 1,8
3 3 0 0 0 0 0,6
4 / / / / / /
5 2 0 0 2 1 1,0
6 3 0 0 3 3 1,8
7 2 2 2 0 2 1,6
8 / / / / / /
9 1 0 2 0 0 0,6
10 3 3 3 2 2 2,6
11 2 0 0 0 2 0,8
12 / / / / / /
13 1 0 0 2 0 0,6
14 1 0 0 1 2 0,8
15 3 0 0 0 0 0,6

Tabelle 4: Befunde CT-Thorax

Die in den Computertomographien erhobenen Befunde sind typische Pathologien

fur intralobare Sequester. (Vgl. auch Kapitel 1.4 Radiologisches Bild dieser Arbeit).
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Tabelle 5 gibt eine Ubersicht liber die angiographisch erfassten Veranderungen

der Sequesterarterie (SA) und der in 12 Fallen mit dargestellten Bronchialarterie

(BA). Es ist ein Mittelwert der pathologischen Befunde jeweils der Sequesterarterie

und der Bronchialarterie angegeben und ein Gesamtmittelwert der angiographi-

schen Befunde.

Patient Kaliber Elongation Parenchymanreicherung Pulmonalvenéser Abstrom SPAS
1 2 2 2 2 2
2 2 2 1 2 1
3 2 1 2 1 2
4 2 1 2 2 2
5 1 0 0 0 0
6 2 2 1 2 0
7 2 2 1 1 3
8 1 0 0 0 0
9 2 3 2 0 3
10 2 2 2 2 2
11 2 3 3 2 3
12 1 1 2 2 0
13 1 1 1 2 0
14 3 2 0 3 0
15 3 1 3 3 0

Tabelle 5.1: Angiographie Sequesterarterie

Patient | Kaliber Elongation Parenchym Pulmonalvendser SPAS Bronchialarterielle Perfusion des

anreicherung Abstrom Sequesters nachweisbar

1 2 0 0 0 0 Nein
2 2 1 1 0 0 Nein
3 2 2 3 2 3 Ja
4 1 1 1 0 0 Nein
5 1 1 1 0 1 Ja
6 2 1 1 0 2 Nein
7 2 2 1 0 1 Ja
8 / / / / / /
9 1 2 3 0 1 Ja
10 1 1 1 0 0 Ja
14 1 0 0 0 0 Ja
15 2 2 2 1 2 Ja

Tabelle 5.2: Angiographie Bronchialarterie

Patient 1(2 3 4 5 6 7 9 10 | 11 | 12 | 13 | 14 | 15

Anzahl

pathologische 68|10 | 8 5 8 9 8 8 5 4 4 4 9

Befunde

Mittelwert SA 20 | 16 1,6 1,8 1,0 175 18 2,5 2,0 2,6 15 1,25 2,7 2,5

Mittelwert BA

2,0

1,33

2,4

10

1,0

15

15

1,75

18

Mittelwert path.
Befunde

2,0

15

2,0

14

1,0

16

Tabelle 5.3: Angiographie Mittelwerte

17

2,2

15

2,6

15

1,25

19

2,2
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4.2 Korrelationen

Statistisch signifikante Korrelationskoeffizienten zwischen einzelnen Parametern
sind den 0.g. Zahlen nicht zu entnehmen. Es bestehen keine linearen Verhaltnisse
zwischen Merkmalsauspragungen. So kann z.B. nicht von einer grof3kalibrigen
Sequesterarterie auf ausgepragte CT-Befunde geschlossen werden.

4.2.1 Merkmale der Sequesterarterie

Stellt man aber das Kaliber der Sequesterarterie in Beziehung zum Mittelwert der
restlichen Entztindungsparameter Parenchymanreicherung, Elongation, Sequeste-
rarterien-SPAS (SA-APAS) ergibt sich ein Korrelationskoeffizient von 0,837.

Ein weiteres signifikantes Merkmal ergibt sich, wenn man die angiographischen
Befunde von Sequestern mit SA-SPAS vergleicht mit den angiographischen Be-
funden der Sequester ohne SA-SPAS.

Abb. 2: Vergleich von Parametern der Sequesterarter  ie (SA) bei
Sequestern mit und ohne SA-SPAS
2
1,78
1
1 =16
1 l—/
— 2
1,7 &
Sequester ohne SA-SPAS Sequester mit SA-SPAS
—o— Kaliber —#— SPAS Bronchialarterie Parenchymanreicherung Elongation

Abb. 2 erlautert diese Beobachtung. Es zeigt sich, dass Sequester, bei denen
SPAS der Sequesterarterie nachgewiesen wurden, hohere Werte fur Kaliber,
Elongation, Parenchymanreicherung und BA-SPAS haben als Sequester ohne
SA-SPAS.



31

4.2.2 SPAS der Bronchialarterie

Eine entsprechende Beobachtung findet sich im Vergleich von Sequestern mit BA-
SPAS und ohne BA-SPAS:

Abb. 3: Vergleich von Parametern der Bronchialarter  ie bei Sequestern mit
und ohne BA- SPAS

1.8

/. o

—e 1,7

0,6
0,6 |/

14 ¥

Sequester ohne BA- SPAS Sequester mit BA- SPAS

—&— Kaliber BA —i— Elongation BA Parenchymanreicherung BA
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4.2.3 Bronchialarterielle Perfusionsbeteiligung

Auch der Faktor bronchialarterielle Perfusionsbeteiligung zeigt Unterschiede hin-
sichtlich der Auspragung der angiographischen Merkmale:

Abb. 4: Vergleich von bronchialarteriellen Paramete  rn bei Sequestern
mit und ohne bronchialarteriellen Perfusionsanteil

1,14
1,57
05
0,75
=14
0,75 m—
1,75 o—
—e 1.4

Sequester ohne bronchialarterielle Perfusion Sequest  er mit bronchialarterieller Perfusion

—&— BA- Kaliber —l— BA-Elongation BA-Parenchymanreicherung BA-SPAS

Hier wird erkenntlich, dass Sequester mit bronchialarteriellem Perfusionsanteil
hohere Werte fir BA-Elongation, BA-Parenchymanreicherung und BA-SPAS ha-
ben als Sequester ohne bronchialarteriellen Perfusionsanteil. Lediglich das Kaliber
der Bronchialarterien zeigt in der Gegenuberstellung hohere Werte in der Gruppe
der Sequester ohne bronchialarteriellen Perfusionsanteil.

4.3 Angiographien im Vergleich:
ILS und Patienten mit chronisch-entzindlichen Lung enerkrankungen

In diesem Kapitel werden reprasentative Bilder von Patienten mit chronisch-
entziindlichen Lungenerkrankungen aufgezeigt, an Hand derer die Ahnlichkeit mit
einer ILS verdeutlicht wird. Die gewahlten Bilder entstammen der Patientengruppe
in Tabelle 2 (Patienten mit einem Befund &hnlich einer intralobaren Sequestration)
und der Patientengruppe in Tabelle 1 (Patienten mit einer ILS).

Im anschlieRenden Kapitel erfolgt eine Gegenuberstellung der Befunde zur He-
rausstellung von Unterschieden und Gemeinsamkeiten.
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Abb. 5: Frihform einer ILS (Patient 16)

5A + 5B: ausgedehnte Pneumonie des rechten Lungenunterlappens mit Einschmelzungen und Sek-
retflissigkeitsspiegel.

5C: systemische Perfusion der rechten Lunge Uber zwei Bronchialarterien, welche im Unterlappen
posterobasal deutlich verstarkt Parenchym anreichern und systemisch-pulmonalarterielle Shunts auf-
weisen. In dieselbe Region zieht ein Ast der A. phrenica inferior von abdominell tiber pleurale Briicken.
Jeweils schwacher pulmonalvendser Abstrom darstellbar.
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Abb. 6: Frihform einer ILS (Patient 17)

6A: tumordse, teils squamose
Struktur im posterobasalen
linken  Unterlappen, scharf
abgrenzbar vom angrenzen-
den gesunden Lungengewe-
be.

6B+6C: Versorgung des patholo-
gischen Lungenareals durch zwei
Bronchialarterien sowie durch
eine aberrierende Arterie. Pulmo-
nalvendser Abstrom darstellbar.
Deutliche Parenchymanreiche-
rung. Ahnliche, weniger stark
ausgepragte Veranderungen auch
im rechten Unterlappen.
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Abb. 7: intralobare Sequestration (Patient 15)

7A+7B: Verschattung im rechten
Unterlappen

7C: Perfusion des Prozesses im
rechten Unterlappen durch die A.
phrenica inf. und durch eine Bronchi-
alarterie.

Deutliche Parenchymanreicherung.
Bronchialarterielle SPAS.
Pulmonalvendser Abstrom darstell-
bar.
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Abb. 8: intralobdre Sequestration (Patient 14)

8A + 8B: ausgepragte pneumonische Infiltration im linken
Unterlappen, Bronchiektasie, von Aorta ausgehendes
aberrierendes GefalR erkennbar. Unscharfer Ubergang
des entzundlichen Prozesses in das umgebende gesun-
de Lungengewebe.

8C: Darstellung eines grof3en von der distalen thorakalen
Aorta ausgehenden GefaRRes, welches den Sequester
versorgt. Deutliche Parenchymanreicherung. Pulmonal-
venodser Abstrom darstellbar.
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Abb. 9: intralobdre Sequestration, massive chron. Entziindung (Patient 3)

9A

9A: Verstarkter systemischer Zustrom zur rechten Lunge
sowohl aus Bronchialarterien als auch aus dem abdominel-
len Bereich (hier: A. phren. inferior).Deutliche Parenchy-
manreicherung. Venéser Abstrom in das pulmonalvendse
System.

9B: Ubersicht mit Darstellung der hypertrophierten Bron-
chialarterie und der Sequesterarterie

9C: Selektive Darstellung der hypertrophierten Bronchialar-
terie

ABDONEN 3B/S
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Abb. 10: Chronische Entziindung (Patient 21)

A.- bronchialis

Pulmonalarterien
uber SPAS
gespeist

10B

10A: Pneumonische und bronchiektatische Raumforderung im rechten Unterlappen. Kammerbildung
mit Flissigkeitsspiegeln.

10B: Arterieller Zustrom des pathologischen Prozesses Uber verstérkte Bronchialarterien, mittelgradige
Parenchymanreicherung. Pulmonalvendser Abstrom darstellbar.
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Abb. 11: Intralobare Sequestration (Patient 9)

11A

Sequesterarterie

.
\

\

11B

' Pulmonalarterie

Versorgung des Sequesters Uber eine kraftige Sequesterarterie und eine Bronchialarterie.
Pulmonalventser Abstrom.

Deutliche SPAS bei der Sequesterarterie.
Leichte Parenchymanreicherung.

11A friihe Phase mit Parenchymanreicherung

11B: spate Phase mit Kontrastmittelabstrom von Sequesterarterie in Pulmonalarterie gespeist ber
einen SPAS
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Abb. 12: Frihform ILS (Patient 18)

12A

12B

12A: Verdichtung im re.
Unterlappen im dorsola-
teralen Recessus

12B: angiographische
Ubersicht mit Darstellung
einer unauffélligen thora-
kalen Aorta sowie einer
atypisch aus der A. rena-
lis rechts entspringenden
A. phrenica inferior, aus
der ein aberrierendes
GefaR in den rechten
Lungenunterlappen
zieht.

12C: Darstellung der
Sequesterarterie mit
Erfassung zweier SPAS
(Pfeile)

12D: lllustrierte Darstellung der Sequesterarterie mit
SPAS und pulmonalvenésem Abstrom.

12C

12D
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4.4 Vergleichende Analyse der Beispielangiographie  n
In den voran gezeigten Angiographien wurden reprasentative Bilder von ,typi-

schen” Krankheitsbildern aufgezeigt. Diese sollen als ,beispielhafte chronische

Entziindung®, als ,klassischer intralobdrer Sequester” und als ,Mischbild* bezeich-

net werden.

Eine beispielhafte chronische Entziindung ist in Abb. 10 gezeigt: Pneumonische
und bronchiektatische Parenchymveranderungen mit Kammerbildung sowie eine
ausgepragte Bronchialarterienhypertrophie. Eine aberrierende Arterie, wie sie bei

einem Sequester zu erwarten ware, findet sich hier nicht.

Eine ahnliche Befundkonstellation ist in Abb. 6 dokumentiert: Ein chronisch-
entzuindlicher Prozess mit squamdser Struktur versorgt von zwei hypertrophierten
Bronchialarterien, deutliche Parenchymanreicherung und zusatzlich systemisch-
arterielle Blutzufuhr Uber eine aberrierende Arterie. Mit letzterer ist ein Aspekt der
ILS vorhanden. In beiden Féllen ist ein pulmonalvendser Abstrom darstellbar. Hier
ist es eine Frage der Interpretation, ob der Befund in Abb. 6 als chronische Ent-
zundung mit zusatzlicher Versorgung aus einem vergrof3erten Ast der A. phrenica

inf. oder als ILS mit zusétzlicher bronchialarterieller Perfusion zu bezeichnen ist.

Eine ahnliche Situation zeigt sich bei Patient 16, Abb. 5: Eine ausgedehnte Pneu-
monie mit Zeichen des chronischen Verlaufs mit systemisch-arterieller Versorgung
Uber zwei Bronchialarterien, die SPAS aufweisen und ein kraftiges Gefal3, das aus
der A. phrenica inferior entspringt. Hier ist das Kaliber des aberrierenden GefalRes
starker als bei Patient 17, Abb. 6. Ebenso ist der gesamte parenchymatdse patho-
logische Prozess weiter fortgeschritten, so dass hier ebenso ein Mischbild besteht,
das jedoch gleichermal3en als typische ILS mit zuséatzlicher bronchialarterieller

Perfusion bezeichnet werden kann.

Abb. 8 (Patient 14) zeigt in jeglicher Hinsicht das Bild eines klassischen intraloba-
ren Sequesters: Eine ausgepragte pneumonische Infiltration im LUL mit Bron-
chiektasie, ein aus der distalen thorakalen Aorta ausgehendes aberrierendes Ge-

fal3 starken Kalibers und eine pulmonalvenése Drainage.
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Ebenso findet sich in Abb. 12 (Patient 18) das Bild einer typischen ILS. Zwar ist
die GrolRe und entzundliche Parenchymveranderung des sequestrierten Bereichs
deutlich kleiner, aber es finden sich erneut die typischen Zeichen einer ILS: patho-
logisch veréndertes Lungenparenchym, welches von einer aberrierenden systemi-
schen Arterie versorgt wird (hier: Ursprungsgefal3: A. phrenica inf.) und SPAS bil-
det sowie der pulmonalventse Abstrom. Dieser Fall war préaoperativ letztendlich
als nicht eindeutig definierbare Erkrankung bezeichnet worden, wobei die Diagno-
se einer chronischen bronchopulmonalen Entziindung mit systemisch-arterieller
Blutzufuhr aus einem hypertrophierten Gefal3 einer kleinen ILS-Frihform gegen-
Ubergestellt wurde. Retrospektiv muss eindeutig von einer ILS gesprochen wer-
den.

Die Abbildungen 9 (Patient 3) und 11 (Patient 9) reprasentieren die typische vas-
kulare Darstellung eines klassischen intralobdren Sequesters: Es findet sich je-
weils eine kaliberstarke Sequesterarterie sowie die pulmonalventse Drainage. In

Abb. 11 ist dariiber hinaus ein systemisch-pulmonaler arterieller Shunt dargestellit.

Die Vergleiche der dargestellten Entitaten zeigen, dass die Unterschiede der vas-
kularen Eigenschaften minimal sind und auf Abstufungen der Arterienhypertrophie,
Vorhandensein oder Fehlen der bronchialarteriellen Perfusion sowie Unterschiede

der parenchymattsen Veranderung reduziert werden kénnen.

Die Kaliberstarke von Bronchialarterien und aberrierenden Arterien, das Zusam-
mentreffen von kombinierter systemisch-arterieller Versorgung tber Bronchialarte-
rie und aberrierender Arterie sowie die SPAS-Bildung sind Verdnderungen, die
sowohl bei Sequestern als auch bei den nicht-sequesterartigen chronischen Ent-

zundungen in jeglicher Kombination vorkommen kdénnen.

Folgende Tabelle soll diesen Sachverhalt Gbersichtlich verdeutlichen. Die Gesam-
theit der Eigenschaften von systemischen Arterien und die Eigenschaften der ve-
ndsen Drainage im betroffenen Lungenareal sollen als ,GefalRkomplex* bezeichnet
werden. Es werden die GefaRkomplexe der oben gezeigten reprasentativen An-

giographien beschrieben:
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GefalRBkomplex

Vorkommen/ Diaghose

Aberrierende Arterie
pulmonalvendse Drainage

Pat. 14, Abb. 8, ILS

Bronchialarterie
pulmonalvendse Drainage

Pat. 21, Abb. 10, chron. Entziindung

Bronchialarterie
Aberrierende Arterie
pulmonalvendse Drainage

Pat. 17, Abb. 6, chron. Entziindung
Patient 3, Abb. 9, ILS

Aberrierende Arterie mit SPAS, Pul-
monalarterie, Kapillarbett und
pulmonalvenéser Drainage

Pat. 18, Abb. 12, chron. Entziindung/DD: Friihform ILS

Aberrierende Arterie mit SPAS
Bronchialarterie
pulmonalvendse Drainage

Pat. 9, Abb. 11, ILS

Aberrierende Arterie
Bronchialarterie mit SPAS
pulmonalvendse Drainage

Pat. 16, Abb. 5, chron. Entziindung/ DD: Frii hform ILS
Pat. 15, Abb. 7, ILS

Tab. 6: GefalRkomplexe von reprasentativen ILS und  Nicht-ILS im Vergleich
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5. DISKUSSION

In dieser Arbeit wurde die Anatomie und Stromungsdynamik der systemischen
Arterien bei intralobaren Lungensequestern (ILS) analysiert. Sowohl die als Se-
questerarterie bezeichnete aberrierende Arterie als auch die vielfach mit darges-
tellten Bronchialarterien wurden hinsichtlich ihrer hypertrophiebedingten Verande-
rungen untersucht.

Hauptaugenmerk lag dabei in der Analyse der systemisch-pulmonalen arteriellen
Shunts (SPAS) mit der Intention, pathogenetische Prozesse im Rahmen der ILS-
Entstehung zu verstehen.

Es muss an dieser Stelle betont werden, dass quantitativ erhobene Befunde die-
ser Arbeit auf Grund der geringen Zahlen nicht dem Anspruch statistischer Validi-
tat gerecht werden kénnen. Man erkennt jedoch eindeutige Tendenzen mit Lineari-
tatsmustern. Zudem ist die Zahl von 15 ILS verglichen mit den Zahlen der meisten
anderen Veroffentlichungen zum Thema ,Lungensequester” als hoch und repra-

sentativ anzusiedeln.

An Hand der Auswertung der computertomographischen und angiographischen
Bilder wurde gezeigt, dass zwischen den unterschiedlichen pathologischen Merk-
malsauspragungen keine linearen Zusammenhange bestehen, an Hand derer
man auf bestimmte Krankheitsstadien oder Symptomauspragungen schlief3en
kann. Vielmehr muss man nach den Beobachtungen davon ausgehen, dass be-
stimmte Merkmalsauspragungen wie z.B. Kaliber der Sequesterarterie, Kaliber
einer beteiligten Bronchialarterie, ausgepragte Verschattung oder ausgepragte
SPAS-Bildung bei intralobaren Sequestern jeglicher symptomatischer und patho-
logischer Auspréagung auftreten kénnen.

Die Krankheitsverlaufe der einzelnen intralobédren Sequester sind hinsichtlich
Dauer, Starke der Symptomatik und Begleiterkrankungen und Therapie so vielsei-
tig und individuell, dass das Fehlen von Linearitatsmustern zunachst einleuchtet.
Es scheint ein Zusammenhang zu bestehen zwischen der Auspragung der arte-
riellen Veranderungen sowohl der Sequesterarterie als auch der Bronchialarterien
mit der Kaliberzunahme und der SPAS-Bildung (s. Kapitel 4, Abb. 2 und Abb. 3).

Auch eine vermehrte bronchialarterielle Perfusion des Sequesters ist mit ausgep-
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ragten bronchialarteriellen Veranderungen wie BA-SPAS, BA-
Parenchymanreicherung und BA-Elongation) assoziiert (s. Kap. 4, Abb. 4)
Vergleicht man die im Rahmen dieser Arbeit erhobenen Befunde mit denen der
Fachliteratur, so findet man ein hohes MafR an Ubereinstimmung der Sequester-
typischen Befunde im CT-Thorax und in der Angiographie.

Es ist von einer reprasentativen Patientengruppe auszugehen.

Eine Ausnahme ist jedoch auffallig: Die systemisch-pulmonalen arteriellen Shunts
(SPAS) finden bisher in der sequesterbezogenen Literatur keine nennenswerte
Erwdhnung. Dies mag an der technischen Schwierigkeit liegen, diese darzustellen,
aber auch daran, sie als solche zu erkennen. Das Phanomen der SPAS ist insbe-
sondere im Zusammenhang mit der ILS vielfach unbekannt, so dass im Allgemei-
nen gar nicht nach SPAS gesucht wird. SPAS kdnnen nur angiographisch darges-
tellt werden. Hier kommt es auf eine sorgféltige Dokumentation von Bildserien an,
um Uber das alleinige Erkennen der SPAS hinaus Aussagen Uber das Strémungs-
verhalten der SPAS machen zu kdnnen.

Im Patientengut dieser Arbeit konnten 16 SPAS unterschiedlicher Auspragung
gefunden werden. SPAS dieser Art sind bei chronisch-entziindlichen Lungener-
krankungen haufig vorbeschrieben und analysiert worden [2,7,48]. Sie stellen einen
Kompensationsversuch der Lunge dar, ein lokales Defizit an Sauerstoff, Nahrstof-
fen oder Blutstrom zu verbessern bzw. aufrechtzuerhalten [31,48]. Meistens finden
sich diese Anastomosen zwischen Bronchialarterie und Pulmonalarterie, sie wer-
den jedoch auch aus anderen systemischen Arterien gespeist, die zum Netzwerk
der intrathorakalen Arterien gehéren, z.B. aus der A. phrenica inferior. [8] Bekannt
sind diese SPAS im Rahmen von Kompensationsmechanismen bei Lungenembo-
lien [23]. In diesen Fallen ist der Entstehungsmechanismus im Vergleich zu dem
bei der ILS allerdings umgekehrt (erst der Pulmonalarterienverschluss und dann
die SPAS).

Mitunter kommt es im Rahmen der Arterienhypertrophie, vor allem im Bereich
pleuritischer Adhéasionen, zur de novo Bildung von transpleuralen Arterien. Auch
diese Arterien kdnnen im weiteren Verlauf Anschluss an Pulmonalarterienaste
entwickeln. Derartige Anastomosen werden von manchen Autoren als sogenannte
transpleurale SPAS bezeichnet [48]. Meistens haben diese ihren Ursprung in Inter-

kostalarterien oder unbenannten mediastinalen Asten, sie konnen jedoch von allen
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Gefallen gebildet werden, die am arteriellen Anastomosensystem der Pleura be-
teiligt sind [22,25,40].

Transpleurale SPAS entstehen in der Regel bei Patienten mit entziindlichen Er-
krankungen wie Bronchiektasen, Tuberkulose, Mukoviszidose oder chronischer
Pneumonie. Sie sind assoziiert mit Pleurafibrose und verminderter pulmonalarte-
rieller Durchblutung eines Lungenabschnitts [22,32]. Die Ausbildung von SPAS kor-
reliert in starkem Mald mit der Intensitét einer chronischen entztindlichen Lungen-
erkrankung [22]. Diese Tatsache passt zu den Beobachtungen dieser Arbeit.

Die Angiographien, die dieser Arbeit zu Grunde liegen, zeigen SPAS unterschied-
licher Auspragung. Neben den offenkundigen Parametern ,Kaliber* und ,Lokalisa-
tion“ ist als maf3gebliches Unterscheidungsmerkmal das Stromungsverhalten zu
benennen.

Man kann unterscheiden zwischen SPAS mit einem Pendelfluss und SPAS mit
pulssynchronem, antegrad-unidirektionalen Fluss.

Bei letzteren flie3t das Blut wahrend Systole und Diastole unidirektional aus dem
systemischen Gefal3 in die Pulmonalarterie. Bei ersteren kann wahrend der Dias-

tole ein Ruckfluss aus der Pulmonalarterie in die systemische Arterie beobachtet

werden.
SYSTOLE DIASTOLE
‘ SPAS ‘ SPAS
: ’
PULMONALARTERIE PULMONALARTERIE
Pulssynchroner, antegrader Fluss bei kleinem SPAS, dessen Stromungsstérke nicht ausreicht, retrograden
Blutfluss in die Pulmonalarterie zu bewirken.

Abb. 13: kleine SPAS mit unidirektionalem Fluss

SYSTOLE DIASTOLE

‘ ‘ SPAS ‘ ‘ SPAS
—

PULMONALARTERIE PULMONALARTERIE

Entstehung von Pendelfluss durch Umkehr der Strémungsrichtung
von PA durch SPAS, Bildung von Turbulenzen

Abb. 14: groRere SPAS mit Pendelfluss
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Die Erklarung fur dieses Phanomen liegt im Druck- und Strémungsverhalten von
systemischer Arterie (Korperkreislauf, Hochdruckgebiet) und Pulmonalarterie
(Lungenkreislauf, Niederdruckgebiet). Unter physiologischen Bedingungen
herrscht in der Pulmonalarterie ein mittlerer Druck von ca. 14 mmHg. Pathologi-
sche Faktoren wie Fibrose, Emphysem, chronische Entziindungen, Druckerh6-
hungen im kleinen Kreislauf jeglicher Genese mégen den mittleren pulmonalarte-

riellen Druck um weitere 10 bis 20 mmHg erhdhen.

In einem stromungsmechanischen Modell konnte gezeigt werden, dass abhangig
vom Druck im SPAS-speisenden Gefald entweder ein Pendelfluss oder ein holo-
systolischer unidirektionaler Blutfluss erreicht wird [29].

Aufgrund der Druckunterschiede zwischen Hochdruck- und Niederdruckgebiet ist
im SPAS der Blutstrom immer von der systemischen Arterie (z.B. Bronchialarterie,
Sequesterarterie) in die Pulmonalarterie gerichtet. Wenn der Volumenstrom im
SPAS sehr grof3 wird, ist in der Pulmonalarterie ein Zustrom aus dem SPAS nicht
nur antegrad, sondern in der Systole auch retrograd zu beobachten. Das Wech-
selspiel zwischen systolischem und diastolischem Fluss imponiert angiographisch
als Pendelfluss.

Damit beweist das Modell, dass bei ausreichend hohem systemischen Blutdruck
und Blutfluss in der SPAS-speisenden Arterie die Blutstromung vom SPAS in die
Pulmonalarterie so hoch sein kann, dass es proximal der SPAS-Mindung in die
Pulmonalarterie zu einer Stromungsverlangsamung und im weiteren Verlauf zu
einem zunachst funktionellen Strémungsstillstand kommen kann. Besteht der
funktionelle Stréomungsstillstand lange genug, gehen wir davon aus, dass sich
konsekutiv eine Pulmonalarterienthrombose entwickelt. Die Folge ist ein dauerhaf-
ter Verschluss und eine Obliteration eines Pulmonalarterienastes im betroffenen

Lungensegment.
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SPAS
‘ SPAS
4 } - >
= =
Pglmonalarterle Pulmonalart(-?‘rle mit Pulmonalarte- Pulmonalarterie
mit St_ase Zufluss vorwiegend rienthrombo- mit Zufluss nur
(funktioneller aus dem SPAS se proximal aus systemischer
verschluss) der SPAS- Arterie
Proximal von Distal von SPAS- Mindung
SPAS-Mindung Mindung
SPAS mit SPAS mit
unidirektionalem, pulssynchronem Fluss unidirektionalem, pulssynchronem Fluss
Abb. 15 Abb. 16
Funktioneller Verschluss einer Pulmonalarterie durch groBe SPAS Pulmonalarterienverschluss

Vereinfacht ausgedrickt bedeutet dies, dass das Gefal3konvolut des Sequesters
zu Stande kommt durch eine Shunt-bedingte Verbindung bzw. Kollateralisierung
dreier GefalRanteile: Dem proximalen Anteil entsprechend der systemischen Arte-
rie, einem Ubergangssegment entsprechend dem SPAS und einem distalen Anteil
der Pulmonalarterie entsprechend.

Dieser Sachverhalt erklart dariiber hinaus weitere anatomische Eigenschaften des
ILS:

Der ILS drainiert in das pulmonalventse System und unterscheidet sich dadurch
grundlegend von der angeborenen extralobaren Sequestration. Des weiteren wird
verstandlich, warum die Sequesterarterie eine fast pathognomische Varianz der
histologischen Struktur in ihrem Verlauf mit Segmenten vom elastischen Typ und
Segmenten vom muskulédren Typ aufweist. [10,13].

Das oben beschriebene Modell der Entwicklung eines Sequestergefal3es und der
Pulmonalarterienobliteration als Kernpunkt dieser Arbeit gliedert sich gut ein in die
von verschiedenen Autoren verdffentlichten Studien Uber das Potential der Arte-
rienhypertrophie und Stocker’s Modell der Sequesterbildung [14,44].

Cauldwell et al. fanden heraus, dass Bronchialarterien hinsichtlich ihres Ursprungs
sehr stark variieren kbnnen. Sie sind zudem in der Lage, bemerkenswerte Veran-
derungen in Form, GroRe und Verlauf zu vollziehen und dadurch zu ungewo6hnli-

chen, anomalen Arterien zu werden [16].



49

Wie von Liebow et al. experimentell an Hundewelpen gezeigt werden konnte, be-

sitzt das bronchialarterielle System ein erstaunliches Potential zur Proliferation,

wenn die pulmonale Durchblutung durch Verschluss der Pulmonalarterie bzw. ei-

nes Pulmonalarterienastes unterbunden wird [23].

Bei chronischen pathologischen Prozessen der Lunge, im Rahmen derer es zur

pulmonalarteriellen Minderperfusion in einem definierten Lungenbereich kommt,

entstehen bevorzugt anomale systemische Arterien als Versuch einer Kompensa-

tion. Insbesondere ist diese Beobachtung gemacht worden bei chronischen Lun-

generkrankungen, Bronchiektasen, Lungenembolien, pathologischen Prozessen

der Pleura, angeborenen Herzerkrankungen mit Erniedrigung des pulmonalarte-

riellen Druckes, Agenesie oder Dysplasie der Pulmonalarterie [16 ,19 ,23 ,24 ,48].

Die anomalen systemischen Arterien bilden sich aber nicht ausschlie3lich durch

Vergrol3erung von Bronchialarterien. Vielmehr steht hier das gesamte Kollatera-

lennetzwerk der pleuranahen Gefal3e zur Verfigung.

Die neugebildeten bzw. hypertrophierten Arterien basieren also auf physiologi-

schen arteriellen Anastomosen auf der Ebene der pulmonalen Versorgung. So ist

es moglich, dass entweder transpleural, Gber die Bronchialarterien oder Uber das

Ligamentum pulmonale Arterien das Lungenparenchym versorgen. Auf Grund der

Pathogenese kdnnten die aberrierenden Arterien also kategorisiert werden in zwei

Gruppen: 1. hypertrophierte systemisch-pulmonale Kollateralen, 2. Neu entstan-

dene transpleurale Arterien.

Stocker hat gezeigt, dass die beschriebenen Mechanismen die Entstehung der

intralobaren Sequestration erklaren kénnen [44]. Vergleichsweise wird dies auch

deutlich am Patientengut dieser Arbeit.

Nach Stocker [44] vollzieht sich die Entstehung eines intralobaren Sequesters in 3

Hauptschritten:

1. Obstruktion eines Bronchus  durch Aspiration oder Entziindung, poststenoti-
sche Entziindung/ Pneumonie, Tumor [11]

2. Obstruktion der entsprechenden Pulmonalarterie

3. Hypertrophie der Ligamentum-pulmonale-Arterie , welche die viszerale
Pleura des Unterlappens versorgt. Analog kann die kompensatorische Arte-
rienvergrofRerung auch von anderen Arterien wie z.B. den Zwerchfellarterien

ausgehen.
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Der Prozess der Pulmonalarterienobstruktion ist in verschiedenen Zusammenhan-
gen schon vorbeschrieben worden. So wird 1932 von Mathes et al. [25] erlautert,
dass unter bestimmten pathologischen Zustédnden unterschiedliche Veranderun-
gen an den Lungengefal3en zu beobachten sind. Pneumonien fuhren haufig zu
Dilatation von Bronchialarterien und Lymphgeféafl3en, aber auch zu Thrombosie-
rung der Pulmonalarterie oder Verschluss der Pulmonalarterie durch Gewebe-

druck im Rahmen eines entziindungsbedingten Gewebe-Odems [16,25,41]

Da das im Rahmen dieser Arbeit beschriebene Modell der Strémungsverhaltnisse
in SPAS und Sequesterarterie die Licke im Stocker-Modell schlie3t, wird im Fol-
genden die komplette Entstehungskaskade skizziert. Es wird zum Zwecke einer
plausiblen Darstellung verallgemeinert von einer systemischen Arterie gespro-
chen, die als Ausgangsgefald einer Sequesterarterie und des SPAS dient und
stellvertretend fir Ligamentum-pulmonale-Arterien, Bronchialarterien, pleuraver-
sorgende Arterien sowie alle anderen systemischen Gefalie ist, die - Gber multiple
Anastomosen miteinander kollateralisiert - arteriell Mediastinum, Pleura, Lungenhi-

lus und Bronchien versorgen.

Abbildung 5 erlautert in Form einer pathogenetischen Synopsis die einzelnen Ent-

wicklungsschritte von Bronchus, systemischer Arterie, SPAS und Pulmonalarterie.

Erlauternd muss erganzt werden, dass in Zeile 1 die Teilschritte Obstruktion und
Pneumonie nicht immer in der gleichen Reihenfolge auftreten missen. So ist so-
wohl eine endobronchiale Obstruktion durch vorangegangene Pneumonie oder
Bronchitis mdglich mit der Folge der sekundaren poststenotischen Pneumonie.
Eine primére Bronchusobstruktion z.B. durch Aspiration mit nachfolgender post-
stenotischer Pneumonie ist ebenso vorbeschrieben. Die Ausgangssituation bleibt
somit wie im Stocker-Modell die Bronchusobstruktion mit nachfolgender postste-

notischer Pneumonie.



Abb. 17 Modell: Pathogenese der Sequesterarterie
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Abschlieliend kann postuliert werden, dass nahezu alle chronisch-entziindlichen
Lungenerkrankungen, bei denen es zur Hypertrophie der systemischen Arterien
kommt, potentielle Vorstufen einer intralobaren Lungensequestration sind. Bei-
spiele fur diese Vorstufen und flieRende Ubergange zur manifesten intralobaren
Sequestration finden sich im Patientengut dieser Arbeit und wurden an Hand der
reprasentativen radiologischen Befunde dargelegt.

Entscheidende Faktoren zur Entstehung der ILS sind die von Stocker beschriebe-
ne Bronchialobstruktion und die im Rahmen dieser Arbeit erlauterte Bildung
hamodynamisch relevanter SPAS, durch die es zur Pulmonalarterienthrombose
und -obliteration kommt.

Dabei ist es pathophysiologisch ohne Relevanz, welches Gefald die SPAS speist.
Quantitativ _haben sicherlich die von Stocker beschriebenen Lig.-pulmonale-
Arterien eine tragende Rolle. Letztendlich hat jedoch jede Arterie, die funktionell
mit dem systemischen Netzwerk der intrathorakalen Arterien in Verbindung steht,
das Potential zur Bildung einer aberrierenden Arterie und zur Ausbildung von pa-
thologisch relevanten SPAS.

Es kann somit die Indizienkette zum Beweis der Entstehung des ILS im Sinne ei-
ner erworbenen Veranderung geschlossen werden, indem die Ursache des Pul-

monalarterienverschlusses hamodynamisch erklart wird:

SPAS->PA-Stase>PA-Thrombose—>PA-Obliteration = PA-Sequestration

Hier bestand bisher insbesondere bei Stockers Modell ein Erklarungsdefizit.

Die im Rahmen dieser Arbeit analysierte Gruppe von Nicht-Sequesterpatienten
zeigt, dass der Unterschied zwischen einer ,einfachen chronischen bronchopul-
monalen Entzindung” und einem ,typischen Lungensequester’ mitunter nur in
einem einzigen Detail, z.B. dem Fehlen der Bronchusobliteration, liegt. In diesen
Féllen kann der Pathologe keinen Unterschied zwischen den unterschiedlichen
Entitaten finden [19,44]. Auch angiographisch ist nicht immer eindeutig festzulegen,
ob es sich um einen Sequester handelt oder um eine andere chronisch-

entztindliche Erkrankung.
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Zu klaren bleibt die Frage, warum die ILS hauptsachlich in den Unterlappen vor-
kommt. Faktoren, die eine Lokalisationspraferenz der Unterlappen bewirken kon-
nen, erklaren sich durch die haufige Inzidenz von Pneumonien und Aspirationen
im Unterlappen. Die Ligamentum pulmonale-Arterien als hauptsachliche Aus-
gangsgefalle fur eine Sequesterarterie sind topographisch bedingt alleinig im Un-
terlappen zu finden und besitzen eine linksseitige Praferenz. Wie Liebow [22] zei-
gen konnte, sind 73 % der physiologisch vorkommenden bronchialarteriellen
Shunts in den Unterlappen zu finden, wobei der linke Unterlappen haufiger als der
rechte Unterlappen betroffen ist. Die restlichen Shunts sind zu 21 % in den Ober-
lappen und 6% im Mittellappen zu finden. Denkbar als Einflussgrof3e auf die Bil-
dung eines Lungensequesters sind aulerdem stromungsdynamische Unterschie-
de zwischen den Arterien in basalen und apikalen Segmenten der Lunge auf

Grund von intravasalen Druck- und Stromungseigenschaften.

Als Fazit und Ausblick lasst sich festhalten, dass die Entscheidung, ob es sich in
solchen grenzwertigen Féallen um eine IIS oder eine chronisch-entziindliche Er-
krankung anderer Art handelt, fir den Kliniker ohne bedeutende Relevanz ist, da
nicht nur die Lungensequester sondern in den meisten Fallen auch die benannten
chronischen Erkrankungen operativ anzugehen sind.

In allen dieser Félle ist zur Vermeidung von intraoperativen Blutungsrisiken eine
exakte angiographische Darstellung der Gefal3verhaltnisse erforderlich und die
nachfolgend genannten Parameter kbnnen — wie in dieser Arbeit gezeigt wurde —
als hilfreiche Unterstitzung zur therapeutischen Entscheidungsfindung hinzuge-
zogen werden.

So konnten die Befunde ,starkes Kaliber eines aberrierenden Gefal3es oder
einer Bronchialarterie, ,SPAS-Bildung “ und ,pulmonalvendser Abstrom
von Kontrastmittel, welches in eine systemische Art erie appliziert wurde *“ als
Faktoren angesehen werden, welche die Indikation zur operativen Therapie einer

chronisch-entziindlichen Erkrankung stitzen.



54

6. ZUSAMMENFASSUNG

In dieser Arbeit werden die Morphologie und Dynamik der systemisch-arteriellen Architek-
tur einschlief3lich ihrer Verbindungen zu den Pulmonalarterien in intralobaren Sequestern
analysiert und mit Befunden von anderen chronisch-entziindlichen Erkrankungen vergli-
chen.

Die Angiographien von 15 Patienten mit einer intralobaren Sequestration wurden hinsich-
tlich der Morphologie der Sequesterarterien, Bronchialarterien und SPAS ausgewertet.

Es ergeben sich folgende Ergebnisse:

Die vaskularen Veranderungen bei einer intralobaren Sequestration sind qualitativ gleich
denen anderer chronisch-entzindlicher Lungenerkrankungen: Hypertrophie von Bronchi-
alarterien, Hypertrophie von anderen sytemischen thorakalen und teilweise extrathoraka-
len Arterien, Bildung von systemisch-pulmonalen arteriellen Shunts (SPAS).

Bei Sequesterpatienten mit SPAS zeigten sich quantitativ starker ausgepragte Arterien-
veranderungen als bei Patienten ohne systemisch-pulmonale arterielle Shunts. (Vergl.
Abb. 2,3 und 4 dieser Arbeit).

Aus den Ergebnissen dieser Untersuchung kénnen folgende Schlussfolgerungen gezogen
werden:

Im Vergleich der Lungensequester mit den sogenannten ,Ubergangsformen® wird Stock-
er's pathogenetisches Modell untermauert, das die intralobdre Sequestration als einen
erworbenen chronisch-entziindlichen Prozess erklart. Dariber hinaus wird dargelegt, dass
die ILS ein pathomorphologischer Endpunkt verschiedener Entitaten eines weit gefacher-
ten Spektrums von chronisch-entziindlichen Lungenerkrankungen ist.

Die systemisch-pulmonalen arteriellen Shunts (SPAS) sind zusatzlich zu Stocker’s Aus-
sagen Uber die Entstehung des Sequesters ein Indiz fir die erworbene Entstehung eines
aberrierenden Gefal3es und stellen den Kernpunkt dieser Arbeit dar.

Ein SPAS induziert tber den Druckabfall systemisch zu pulmonal eine Steigerung des
Volumenstroms und damit die Kaliberzunahme der speisenden systemischen Arterie. lhre
Kaliber konnen einen ausreichenden Volumenstrom aufbauen, um eine Stase und
Thrombose der Pumonalarterie zu bewirken. Damit ist die Licke in Stocker’s Entwick-
lungsmodell, die Obliteration der P.A., pathogenetisch erklart. Das Ausmald der SPAS
korreliert in gewissem MalR mit der allgemeinen Auspragung entziindungsbedingter Ge-
faRveranderung- sowohl bei der ILS als auch bei anderen chronisch entziindlichen Lun-
generkrankungen. Sie sind ein Abbild der fortan bestehenden Entwicklung und Vergrofe-
rung einer ILS. In letzter Konsequenz kann die gesamte Sequesterarterie als ein grof3er
SPAS-Komplex angesehen werden.

Ein intralobarer Sequester stellt die hochste Stufe einer erworbenen funktionellen Tren-
nung eines Lungenareals dar, indem die Transportwege Blut (Pulmonalarterien) und Luft
(Bronchien) verschlossen sind.
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