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ZUSAMMENFASSUNG

Zu den angeborenen Lungenfehlbildungen geh6ren neben den
haufigen kongenitalen pulmonalen Atemwegsmalformationen
(CPAM), bronchopulmonale Sequester (BPS), kongenitale loba-
re Emphyseme (CLE) und bronchogene Zysten. Meist liegen
isolierte Befunde vor. Mehrals 75 % der Kinder werden prénatal
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diagnostiziert. Anhand von Lokalisation und GefdaRversorgung
in der Bildgebung sowie des prd- bzw. postnatalen Verlaufs
werden die Eltern beraten. Gemeinsam ist den Lungenfehlbil-
dungen eine Begtinstigung bronchopulmonaler Infekte. Auch
maligne Entartungen sind beschrieben, ein Kausalzusammen-
hangist bisher nicht hinreichend belegt. Selten zeigen die Kin-
der schwere prd- bzw. postnatale Verldufe, die einer akuten
Therapie bediirfen. Ansonsten erfolgt um den 3. Lebensmonat
bzw. nach Diagnosestellung eine Schnittbildgebung. Hier ge-
winnt das Thorax-MRT zunehmend an Bedeutung. Spontan-
regressionen sind selten (<10 %). Symptomatische Lasionen
werden thorakoskopisch oder offen chirurgisch entfernt. Bei
asymptomatischen Ldsionen miissen die Risiken rezidivieren-
derInfektionen sowie einer malignen Entartung gegen Kompli-
kationen einer OP abgewogen werden. Die Langzeitprognose
ist bei addquater Behandlung gut, die Lungenfunktion in der
Mehrzahl der Félle unbeeintrachtigt.

Einleitung

Kongenitale Lungenfehlbildungen treten mit einer Inzi-
denz von 1:2500 Lebendgeburten auf. Diese ist, wahr-
scheinlich bedingt durch die Verbreitung des prénatalen
Ultraschallscreenings und der verbesserten sonografischen
Bildqualitét, in den letzten Jahren steigend. Zu den hau-
figsten Lungenfehlbildungen (> Abb. 1) gehéren die kon-
genitalen pulmonalen Atemwegsmalformationen (con-
genital pulmonary airway malformation [CPAM]; friiher:
congenital cystic adenomatoid malformation [CCAM]),
bronchopulmonale Sequester (BPS), das kongenitale loba-
re Emphysem (CLE) und bronchogene Zysten. CPAMs sind
zystische oder adenomatdse Verdnderungen der Lunge
mit Verbindung zum Trachealsystem. Pulmonale Seques-
ter imponieren als funktionslose Lungenabschnitte, die
eigenstandig mit Blut versorgt werden und keine Ver-
bindung zur Trachea aufweisen. Das kongenitale lobére
Emphysem bezeichnet eine zunehmende Uberblihung der
Lunge. Bronchogene Zysten gehdren zu den Duplikations-
zysten des Vorderdarms. CPAMs machen 30-40 % und BPS
0,15-6 % aller Lungenfehlbildungen aus [1, 2]. Das konge-
nitale lobdre Emphysem und bronchogene Zysten sind mit
einer Prdvalenz von 1:20-30000 bzw. 1: 42-68 000 selten.

Kongenitale Lungenfehlbildungen unterscheiden sich
nicht nurin ihrer Genese, Lokalisation, Konfiguration und
GefdRversorgung, sondern auch in ihrem typischen pra-
bzw. postnatalen Verlauf. Ihre definitive Entitdt Idsst sich
nur histologisch kldren [1]. Zur Betreuung der Kinderist ein
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multiprofessionelles Team aus Prédnatalmedizinern, Kin-
derradiologen, Neonatologen, Padiatern, Kinderpulmo-
logen und Kinderchirurgen erforderlich. Die Beratung der
Eltern erfolgt stets individuell in Abhdngigkeit von Diag-
nosezeitpunkt, klinischer Prasentation und Schnittbildge-
bung, in Kenntnis moglicher Komplikationen eines abwar-
tenden bzw. invasiven Vorgehens.

Typische Charakteristika hdufiger
Lungenfehlbildungen

Bronchopulmonale Sequestration (BPS)

Man geht davon aus, dass sich BPS aus einer zusatzlichen
Lungenknospe unterhalb der normalen Lungenanlage, un-
abhédngig vom Tracheobronchialbaum und mit einer eige-
nen systemischen Blutversorgung entwickeln [2]. Kommt
es zusdtzlich zu einem adenomatoiden Umbau, entstehen
Hybridldsionen [3]. Man unterscheidet extralobare (25 %)
von intralobdren Sequestern (75 %) (> Abb. 2).

Diskutiert wird, ob es sich bei derintralobaren Sequestrati-
on um eine kongenitale Fehlbildung oder um eine im Rah-
men von Infektionen erworbene Stérung handelt.

ELS (> Abb. 1a) sind kleine Lungenabschnitte mit eigener
Pleura. Die Blutversorgung der ELS erfolgtin 80 % der Fille
aus der Aorta, der vendse Abfluss meist tiber die V. azygos
oder hemiazygos. Haufig findet sich ein einzelner GefaR-
stiel aus Arterie und Vene.
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congenital pulmonary
airway malformation (CPAM)

D E F
Hybridlasion bronchogene congenitales lobéares
Zyste Emphysem (CLE)

> Abb.1 Kongenitale Lungenfehlbildungen. (aus: Lacher M, Hoffmann F, Mayer S. [Hrsg]. Kinderchirurgie fiir Padiater. Heidelberg, Berlin: Sprin-
ger Verlag 2020).

> Abb.2 Resektion von Lungensequestern: a thorakoskopische Resektion eines extralobdren (a) und intralobéren (b) Lungensequesters; offene
Resektion eines ILS (c).

Bei der ILS (> Abb. 1b) handelt es sich um einen nicht be-
|ifteten Teil der Lunge, derinnerhalb eines Lungenlappens
ohne eigenen Pleuraliberzug liegt. Die arterielle Versor-
gung erfolgt Gber die Aorta (75 %), die vendse Drainage
in die Lungenvenen.

Congenital pulmonary airway malformation
(CPAM)

Eine CPAM (> Abb. 1c) entsteht vermutlich in der pseudo-
glanduldren Phase (5.-17. SSW) der Organogenese durch

ein GiberschieBendes Wachstum der terminalen Bronchio-
len bei Hemmung der Alveolarentwicklung. Postuliert wer-
den genetische (sog. ,enviromental hypothesis“) bzw. ob-
struktive Ursachen (sog. ,obstrictive hypothesis“) [4].

Bei einer CPAM (> Abb. 3) bestehtimmer eine Verbindung
zum Tracheobronchialbaum. Die GefdRversorgung ent-
stammt in der Regel der Pulmonalarterie. Findet sich zu-
satzlich eine systemische Blutversorgung spricht man von
einer Hybridldsion (9-25 %; » Abb. 1d). Die friihere Eintei-
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lung der CPAM nach dem US-amerikanischen Pathologen

John Thomas Stocker basiert auf histopathologischen Un-

tersuchungen:

= Typ I (makrozystisch; 3-10cm),

= Typ Il (mikrozystisch; 0,5-2 cm),

= Typlll (solide;<0,2 cm),

= Typ IV (peripher-zystisch) und

= Typ 0 (azindre Dysplasie; bilateral, feste Lungen, letal)
[5]. Sie hat heute an Bedeutung verloren.

Bronchogene Zyste

Bronchogene Zysten (> Abb. 1e) geh&ren zu den Duplika-

tionszysten des Vorderdarms (sog. ,foregut duplication
cysts“). Nach der Histologie werden unterschieden: > Abb.3 Thorakoskoische Resektion einer CPAM des linken Unterlap-

= bronchogene Zysten, pens.

= enterische Duplikationszysten und
= neuroenterische Zysten.

Bronchogene Zysten (> Abb. 4) sind von respiratorischem
Epithel ausgekleidet, mit Mukus gefiillt und enthalten
knorpelige Anteile in der Zystenwand. Bronchogene Zys-
ten liegen dem Tracheobronchialbaum eng an, ohne mit
ihm zu kommunizieren. Durch die Sekretion von Mukus
konnen sie wachsen.

Kongenitales lobdres Emphysem (CLE)

Durch eine meist intrinsische, knorpelige Verengung
eines Bronchus kommt es zu einem sog. ,.air trapping*®
mit Emphysem des entsprechenden Lungenlappens
(» Abb. 1f). Selten fiihren extrinsische Ursachen wie z. B.
GefdRanomalien oder Raumforderungen zu einer Steno-
sierung des Bronchus von auRen. Bei bis zu 50 % der Pati-
enten findet sich keine Ursache. Meist ist das CLE auf den
linken Oberlappen beschréankt.

> Abb.4 Thorakoskopische Resektion einer bronchogenen Zyste.

Pranatale Diagnose und Verlauf

Die Mehrheit der kongenitalen Lungenfehlbildungen wird
heute im pranatalen Ultraschall erkannt. Dies gilt v. a. fir
CPAM (> Abb. 5) und BPS. Das kongenitale Emphysem und
bronchogene Zysten werden nur selten pranatal diagnos-
tiziert [6].

Besteht der Verdacht auf eine kongenitale Lungenfehlbil-
dung, werden GroRe, Lokalisation und Aufbau der Lésion
bestimmt. Diese erlauben bereits pranatal wichtige Riick-
schliisse auf die Atiologie und damit auf den zu erwarten-
den Spontanverlauf. Meist handelt es sich um isolierte Be-
funde, eine Karyotypisierung ist nicht notwendig. Den-
noch sollte nach assoziierten Fehlbildungen (v. a. kardial,
intestinal) und Indikatoren fiir schwere pranatale Verlau-
fe gesucht werden [7].

Neben dem prédnatalen Ultraschall steht auch das fetale
MRT (> Abb. 6) zur weiteren Abkldarung zur Verfliigung.
Beide Methoden erlauben die Vorhersage einer histolo-
gisch-korrekten Diagnose bei 75 % der Patienten [8]. In

> Abb.5 Prdnataler Ultraschall. GroRBzystische Raumforderung in der
rechten Thoraxhdlfte (37. SSW).
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> Abb.6 Fetales MRT einer rechtsseitigen CPAM Typ 2
(SSW 32 +2); Balanced SSFP koronar.

der GefaRdarstellung ist das MRT dem Ultraschall Giberle-
gen (Sensitivitdt 71 % vs. 49 %). Es erlaubt auch prazisere
Zusatzinformationen zur Anatomie der Ldsion und assozi-
ierten Fehlbildungen [9]. Das fetale MRT wird nicht routi-
nemaRig, jedoch bei kompliziertem Verlauf und Verdacht
auf ein CLE empfohlen [10].

Lokalisation

CPAMs finden sich bevorzugt im rechten oder linken Unter-
lappen, bilaterale oder multilokuldre Manifestationen sind
maglich. ELS treten typischerweise linksseitig (90 %) und
bevorzugt im Unterlappen dorsobasal (66 %) auf, selten
intradiaphragmal oder intraabdominal. Bei subdiaphrag-
maler Lage kommt differenzialdiagnostisch ein Neuro-
blastom in Betracht. Nahezu alle ILS sind in den Unterlap-
pen der Lunge lokalisiert (98 %), etwa gleich haufig rechts
und links. Das CLE betrifft vorwiegend den linken Ober-
lappen (41%). Bronchogene Zysten sind meist im Hilus-
bereich gelegen (paratracheal oder subcarinal) und ma-
chen einen GroRteil der mediastinalen Raumforderungen
im Kindesalter aus [11]. Eine Lokalisation im pulmonalen
Parenchym oder extrathorakal (z. B. Hals, Abdomen, Pe-
rikard) ist beschrieben.

Morphologie

Prinzipiell wird zwischen soliden und zystischen Lasionen
unterschieden. Letztere werden nach Adzick in mikrozy-
stische und makrozystische (</>5mm) Raumforderun-
gen eingeteilt. Makrozystische Veranderungen sind ge-
wohnlich auf einen Lungenlappen beschrédnkt. Finden sich
(makro-)zystische Anteile, liegt zu 95 % eine CPAM vor [4].
Lungensequester imponieren hingegen als solide, echorei-
che Lasionen mit systemischer GefdRversorgung. Bis zu
25 % der Patienten haben Hybridldsionen aus CPAM und
BPS. Das CLE zeigt sich pranatal als hyperechogene Raum-
forderung (sog. ,congenital lobar fluid overload“ [CLFO]),
auch zystische Phdanotypen sind beschrieben [6].

@ Schattauer

GroRe

ZUSATZINFO

Die GroRe einer zystischen pulmonalen Lasion sollte
mithilfe der CPAM-volume-ratio (CVR) abgeschatzt
werden.

Die CVR berechnet sich aus Ldnge x Breite x Hohe der La-
sion x 0,52 (Korrekturfaktur fir die elipsoide Form der La-
sion) geteilt durch den Kopfumfang als Normalisierung
fiir das Gestationsalter [12]. Die CVR sollte regelmaRig
aller 2 Wochen insbesondere bis zur 26.-30. SSW kontrol-
liert werden, da bis zu diesem Zeitraum das gréte Wachs-
tum von Lungenfehlbildungen beobachtet wird [13]. Die
maximale CVR wdhrend der gesamten Schwangerschaft
erlaubt auch eine Prognoseabschatzung: Feten mit einer
CVR<0,9 sind bei Geburt meist asymptomatisch. Feten
mit einer maximalen CVR>1,0 haben ein 75-prozentiges
Risiko fiir eine signifikante pulmonale Morbiditdt peripar-
tal und benétigen haufiger eine operative Versorgung im
Neugeborenenalter [14].

ZUSATZINFO

Kinder mit einer CVR>1,0 sollten in einem Zentrum
mit neonataler Intensivstation und kinderchirurgi-
scher Expertise entbunden werden.

Bei Feten mit einer CVR> 1,6 findet sich zu 80 % ein intrau-
teriner Hydrops und damit hdufig eine infauste Prognose.

Pranatale Morbiditat

GroRe Lasionen kénnen eine Kompression des Osophagus
und damit ein Polyhydramnion bedingen. Auch ein Medi-
astinalshift, Pleuraerguss und kardiale Verdnderungen sind
mit einer schlechten Prognose assoziiert [7]. Ein intraute-
riner Hydrops entsteht durch eine Beeintrachtigung des
vendsen Riickstroms der V. cava inferior oder durch einen
Hydrothorax. Auch eine arteriovendse Shuntverbindung
z.B. bei einem ELS kann mit einem ,high-output cardiac
failure* mit Herzinsuffizienz und Hydrops fetalis einher-
gehen. Einintrauteriner Hydrops ist bei kongenitalen Lun-
genfehlbildungen selten (6 %), ohne eine fetale Interventi-
on jedoch meist letal [14, 15].

ZUSATZINFO

GroRe Lasionen, Mediastinalshift, Pleuraerguss,
kardiale Veranderungen und intrauteriner Hydrops
gehen mit einer schlechten Prognose einher.

Pranatale Regression

Lange ging man davon aus, dass sich kongenitale Lungen-
fehlbildungen pranatal zuriickbilden. Andere halten voll-
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standige postnatale Regressionen fiir eine Raritdt (CPAM:
4 %) [16]. Tatsachlich werden viele CPAMs im 3. Trimenon
kleiner. Mitunter kdnnenv. a. kleine und mikrozystische La-
sionen im prapartalen Ultraschall nicht mehr von gesun-
dem Lungengewebe unterschieden werden. Entsprechend
war in einer retrospektiven Analyse bei 17 von 100 Kindern
im letzten Trimenon keine Lasion mehr nachweisbar [17].
Dennoch wurde bei 60 % dieser Patienten im Thorax-CT
postnatal eine pulmonale Lasion detektiert. Nur 10 % der
Patienten zeigten postnatal eine tatsachliche Regression.
Der negative pradiktive Wert fiir die pranatale Sonografe
betrugt 40 %. Die Autoren schlussfolgerten daher, dass bei
allen Kindern mit pranatalem Verdacht auf eine Lungen-
fehlbildung immer eine postnatale Thorax-Schnittbildge-
bungin den ersten Lebensmonaten erfolgen sollte [17].

Pranatale Therapie

Bei kompliziertem pranatalem Verlauf kann eine fetale In-
tervention diskutiert werden. Droht ein Hydrops fetalis,
ist die maternale Applikation von Betamethason indiziert.
Hierdurch kommt es zu einer GroRBenreduktion der Ldsi-
on (82 %) und Resolution des Hydrops (88 %) mit einem
Uberleben von 93 % [18]. Bei einem makrozystischen Be-
fund kann in ausgewdhlten Féllen eine intrauterine Tho-
rakozentese erfolgen oder ein thorakoamniotischer Shunt
angelegt werden (> Abb. 7), um den Verdrangungseffekt
zu limitieren.

Peripartale Erstversorgung

ZUSATZINFO
Die meisten Kinder mit kongenitalen Lungenfehlbil-
dungen sind bei Geburt unbeeintrachtigt.

GroRe Lasionen (v.a. CPAM) kénnen durch Verdrangungs-
effekte eine pulmonale Hypoplasie und Hypertension in-
duzieren. Diese Kinder sind peripartal mitunter ahnlich be-
eintrachtigt wie Patienten mit einer kongenitalen Zwerch-
fellhernie.

10% der Neugeborenen mit CLE fallen notfallmaRig mit
akuter Atemnot auf. Im Rontgen-Thorax finden sich dann
eine Kompression der umgebenden gesunden Lunge
durch die zystische Raumforderung sowie eine Medi-
astinalverschiebung (> Abb. 8a). Bei akuter Atemnot
muss das Neugeborene ggf. notfallmaRig und unter Ein-
satz der Herz-Lungenmaschine thorakotomiert werden
(» Abb. 8c). Eine Intubation kann in dieser Situation das
»air trapping“ noch vergréBern und sollte daher bis zur
Narkoseeinleitung vermieden werden.

Postnatal erfolgt eine Rontgenaufnahme des Thorax,
wenngleich sie fir die Detektion kongenitaler Lungen-
fehlbildungen nur eine geringe Sensitivitdt (60 %) besitzt.
Dennoch sollen damit relevante Pathologien wie ein Me-
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> Abb.7 Postnataler Spannungspneumothorax nach thorako-amnialer
Shuntanlage (Pfeil; 30 + 2 SSW) bei makrozystischer CPAM mit Hydrops
fetalis (a). Stententfernung am 2. Lebenstag (b). CT Thorax zur OP-Pla-
nung, beliiftete Makrozyste im rechten Unterlappen (c). Thorakoskopi-
sche Entfernung der CPAM (#) im 10.Lebensmonat (* normale Lunge) (d).

> Abb.8 Reifes Neugeborenes mit pranatal bekannter CPAM des Unter-
lappen rechts (> Abb. 3). Postnatal Tachydyspnoe, 70 % FiO2, CPAP-Beat-
mung (a). Im Rontgen Thorax und CT Thorax (b) zystische Raumforde-
rung mit relevanter Mediastinalverschiebung. Bei instabilem Neugebo-
renem Indikation zur Unterlappenresektion rechts (#) mittels Stapler (*)
an Herz-Lungen-Maschine (°) am 1. Lebenstag (c). Rontgen Thorax nach
Dekanniilierung am 4. Lebenstag (d).

diastinalshift ausgeschlossen werden. Beim CLE kann der
iberbldhte Lungenabschnitt durch residuales Fruchtwas-
serinital dicht erscheinen. Das typische Bild der Uberbli-
hung mit Transparenzvermehrung und ggf. Mediastinal-
verschiebung zeigt sich gegebenenfalls erst nach einigen
Tagen.
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> Abb.9 MRT Thorax eines 8 Monate Mddchen, intra-
lobarer Sequester links. Vendser Abfluss {iber linke untere
Lungenvene.

ZUSATZINFO

Da Lungenfehlbildungen insbesondere mit Herzfeh-
lern assoziiert sein kdnnen, sollte postnatal immer
eine Echokardiografie durchgefiihrt werden.

Postnatale Schnittbildgebung

Zur Verlaufsbeurteilung (spontane Regression?) und
OP-Planung ist eine Schnittbildgebung mit Kontrastmit-
tel um den 3. Lebensmonatindiziert [17]. Trotz der hohen
Strahlenbelastung gilt das Thorax-CT auch heute noch als
Goldstandard fiir die Darstellung pulmonaler Veranderun-
gen. Andererseits ermdglicht ein spezifisches Thorax-MRT
(» Abb. 9) in erfahrener Hand eine hervorragende Darstel-
lung kongenitaler Lasionen und ihrer GefdRversorgung
[19, 20]. Damit kann eine signifikante Strahlenexpositi-
on, welche 200-mal so hoch wie die eines Rontgen-Tho-
rax ist, vermieden werden [21, 22]. Das potenzielle Risiko
einer Induktion von Malignomen durch das CT ist mit den
Risiken einer fiir das MRT notwendigen Sedierung abzu-
wadgen. Bei respiratorisch instabilen Patienten kann ein CT
die sicherere Option sein (> Abb. 8b). Bei Verdacht auf Ver-
bindung zum Gastrointestinaltrakt (BPS) oder eine enteri-
sche Duplikationszyste konnen eine Kontrastmitteldarstel-
lung des Osophagus und obere Endoskopie hilfreich sein.

@ Schattauer

Postnataler Verlauf
CPAM

Die meisten Kinder mit CPAM sind bei Geburt asymptoma-
tisch. Jenseits der Neonatalperiode werden gemaR einer
aktuellen Metaanalyse 3-86 % klinisch auffallig [23]. Ma-
krozysten kénnen durch die Verbindung zum Bronchial-
system an GroRe zunehmen und so das umgebende Lun-
gengewebe komprimieren (> Abb. 7a). Auch rezidivieren-
de Infekte und Spontanpneumothorax sind nicht selten.
Kinder mit kleinen Lasionen kénnen Monate bis Jahre un-
auffdllig sein.

BPS

ELS verursachen selten Symptome, sie sind hdufig ein Zu-
fallsbefund aufgrund von Begleitfehlbildungen. Bei Verbin-
dungen zu Tracheobronchialsystem oder Osophagus (bei-
des selten) konnen rezidivierende Infektionen auftreten.

Im Unterschied zu ELS gehen ILS haufig mit rezidivieren-
den oder chronischen Infektionen der Lunge bevorzugt
jenseits des 2. Lebensjahres einher [24]. Diese werden
durch eine bakterielle Besiedelung (iber alveoldre Poren
zwischen dem ILS und dem umgebenen Lungengewebe
erklart. Besteht einmal eine bakterielle Besiedelung, kann
diese aufgrund der fehlenden tracheobronchialen Draina-
ge nur schwer saniert werden [25]. Auch kénnen ILS mit
einer groBen zufiihrenden systemischen Arterie zu einem
hyperdynamen Herz-Kreislauf-Versagen fiihren. 50 % der
Patienten mit ILS werden erst im Erwachsenenalter diag-
nostiziert, hier dominieren Himoptysen, Pneumonien und
Brustschmerzen [26].

CLE

Etwa die Halfte aller Patienten mit CLE zeigt unmittelbar
nach Geburt respiratorische Symptome, nahezu alle wer-
deninnerhalb derersten 6 Lebensmonate aufféllig. Atem-
not, Dyspnoe, Tachykardie, Zyanose und Gedeihstérungen
konnen auftreten.

Bronchogene Zysten

Meist erfolgt die Diagnose bei dlteren Kindern im Rahmen
einer radiologischen Diagnostik bei respiratorischen Infek-
ten oder als Zufallsbefund. Auch kann durch eine langsame
GroRenzunahme (Akkumulation von Mukus) eine Kom-
pression benachbarter Strukturen mit Dyspnoe, Husten
oder Stridor auftreten [27].

Begleitfehlbildungen

Assoziierte Fehlbildungen finden sich bei 14 % aller Kin-
der mit kongenitalen Lungenfehlbildungen. Sie betreffen
v.a. das Herz (32 %) und den Gastrointestinaltrakt (18 %)
[11]. 65% der Kinder mit ELS haben eine CPAM, kongeni-
tale Zwerchfellhernien, angeborene Herzfehler oder an-
dere Begleitpathologien [24]. 15-20 % der Kinder mit CLE
weisen zusatzlich kardiale Fehlbildungen auf.

Mayer S et al. Angeborene Lungenfehlbildungen Kinder- und Jugendmedizin ; :
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Maligne Entartung

Maligne Entartungen im Zusammenhang mit kongenita-
len Lungenfehlbildungen werden kontrovers diskutiert.
Zwar wurden in einem systematischen Review 168 Falle
(76 Kinder, 92 Erwachsene) mit Lungentumoren im Zu-
sammenhang mit Lungenfehlbildungen zusammenge-
tragen [28]. Die Patienten waren im Durchschnitt 4 3,4
bzw. 45+16,1 Jahre alt und fielen vor allem durch Husten
auf. Bei Kindern dominierten pleuropulmonale Blastome
(PPB; 41 %), bei Erwachsenen Adenokarzinome (22 %) oder
bronchoalveolare Karzinome (22 %). CPAM (49 %) waren
bei Kindern, bronchogene Zysten (27 %) und CPAM (23 %)
bei Erwachsenen die haufigsten assoziierten Lungenfehl-
bildungen. Ein eindeutiger Zusammenhang zwischen einer
spezifischen Lungenfehlbildung und einem spezifischen
Lungentumor lieB sich jedoch nicht nachweisen.

Auch wurden Entartungen sowohl nach vollstandiger Ent-
fernung von kongenitalen Lungenfehlbildungen als auch
im benachbarten, nicht betroffenen Lungengewebe be-
schrieben. Eine echte Kausalitat konnte bisher nicht nach-
gewiesen werden [10]. Eine maligne Entartung kime zum
Beispiel auf dem Boden von prolongierten Infektionen
einer zystischen Lésion in Betracht. Andererseits konnte
es sich auch um Fehlinterpretationen der Bildgebung han-
deln. Gerade makrozystische CPAMs (Typ I) kdnnen mit
einem zystischen PPB verwechselt werden [29]. Pleuro-
pulmonale Blastome sind seltene, maligne Primartumo-
ren der Lunge, welche im mittleren Alter von 9 Monaten
diagnostiziert werden. Davon abzugrenzen ist das zysti-
sche, nicht-progrediente PPB (sog. Typ Ir PPB), welches
2008 erstmals beschrieben wurde [30, 31]. Es findet sich
bei einem Viertel von Patienten mit einem DICER1-assozi-
ierten Tumorsyndrom und wird bevorzugt bei dlteren Kin-
dern diagnostiziert [30, 31]. Im Gegensatz zu den PPB I-IlI
zeigt das PPB Ir praktisch nie eine maligne Entartung [32].
Die Unterscheidung von kongenitalen Ldsionen und ma-
lignen Veranderungen ldsst sich letztendlich folglich nur
histopathologisch klaren [1].

ZUSATZINFO

Ein Kausalzusammenhang zwischen kongenitalen
Lungenfehlbildungen und pulmonalen Malignomen
konnte bisher weder nachgewiesen noch ausge-
schlossen werden. Die definitive Unterscheidung
ldsst sich nur histopathologisch kléren.

Postnatale Therapie

Die postnatale Therapie richtet sich nach der Entitdt der
Lungenfehlbildung, ihrer Lokalisation und Blutversorgung
sowie dem klinischen peri- und postnatalen Verlauf.

Mayer S et al. Angeborene Lungenfehlbildungen Kinder- und Jugendmedizin ; :
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Operatives Vorgehen und Komplikationen

Bei entsprechender Erfahrung werden die Eingriffe thora-
koskopisch, ansonsten konventionell offen mittels Thora-
kotomie durchgefiihrt. Trotz langerer Operationszeit ist
die Thorakoskopie mit weniger postoperativen Schmer-
zen, einem kiirzeren Krankenhausaufenthalt und schnel-
lerer Rekonvaleszenz sowie einem besseren kosmetischen
Ergebnis assoziiert [10]. Sie erlaubt auRerdem eine prazi-
sere Darstellung des intraoperativen Situs.

H&ufige intraoperative Komplikationen sind die transfusi-
onsbediirftige Blutung, Bronchusverletzungen, Verletzun-
gendes N. phrenicus und eine inkomplette Entfernung der
Ldsion. Die frithe postoperative Morbiditdt nach Lobekto-
mie betragtinsgesamt 21 %, dazu zdhlen Pneumonie, per-
sistierende bronchopleurale Fisteln und ein Pneumotho-
rax. Hier besteht kein Unterschied zwischen einem thora-
koskopischen und offenen Vorgehen [33].

ZUSATZINFO

Die Langzeitprognose ist bei addquater Behandlung
gut, die Lungenfunktion postoperativ in der Mehr-
zahl der Falle unbeeintrachtigt.

Nach einer Lobektomie entfalten sich die verbliebenen
Lungenlappen und wachsen kompensatorisch. Das Alter
zum Zeitpunkt der Lobektomie bei zystischer Lungenfehl-
bildung beeinflusst die spatere Lungenfunktion nicht [34].

In der Regel erfolgt bei CPAM, ILS und CLE — minimalinvasiv
oder offen chirurgisch — eine Lobektomie, um eine sichere
und vollstandige Resektion zu erreichen. Bei kleinen, gut
abgrenzbaren Lésionen, bilateralen bzw. multilokularen
Manifestationen oder einer eingeschrénkten Lungenfunk-
tion kdnnen eine Segmentresektion oder atypische Resek-
tion indiziert sein. Bei diesem Vorgehen besteht jedoch ein
erhohtes Risiko fiir eine inkomplette Entfernung und die
Entstehung bronchopleuraler Fisteln. Da eine Intubation
das ,air trapping“ beim CLE verstérken kann, sollte der Kin-
derchirurg wahrend der Narkoseeinleitung in Bereitschaft
zur Notfallthorakotomie anwesend sein.

ELS werden vollstdndig reseziert. Findet sich dabei ein
Bronchus, muss eine Verbindung zur Speiseréhre ausge-
schlossen werden (sog. ,esophageal lung“). Bronchoge-
ne Zysten eignen sich besonders gut fiir eine thorakos-
kopische Operation [35]. Wie bei allen anderen Duplika-
tionszysten ist es essenziell, die gesamte sezernierende
Mukosa zu entfernen, um Rezidiven oder einer moglichen
malignen Entartung im Erwachsenenalter (0,7 %) vorzu-
beugen [36].
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@ Schattauer

Risiko einer malignen Entartung nicht konkret abschét-
asymptomatische CPAM zen [28].

PRO Intervention CONTRA Intervention

= Verhinderung von Infektion und = ,Overtreatment®
Malignitat = Risikofaktoren tiberschatzt

= psychologischer Benefit = Evidenz fiir maligne Entartung?
(es wird etwas getan) = Narkoserisiko

Fir ELS mit fehlender Tendenz zur Riickbildung, zystischen
Veranderungen (Hybridldsion) oder Verdacht auf Verbin-
dung zum Bronchialsystem bzw. Osophagus besteht eben-
falls die Indikation zur Entfernung. Fiir ILS wird aufgrund
der damit assoziierten Komplikationen eine operative Ent-
fernung empfohlen. Auch fiir bronchogene Zysten besteht

INTERVENTION WATCH & WAIT . o .
o & die Indikation zur Resektion wegen der Gefahr von Wachs-
tum und Infektion. Ideal ist eine Operation im asympto-
Kontroverse Kontroverse matischen Stadium, bestenfalls innerhalb der ersten 2 Le-

= CT oder MRT?
= Follow-up tiberhaupt nétig?

= Zeitpunkt der OP: friih vs. spat?

= Technik: VATS vs. offen?

= Ausmal der Resektion:
Lobektomie vs. Segmentektomie?

bensjahre [39].

FAZIT FUR DIE PRAXIS
= Kongenitale Lungenfehlbildungen werden
mehrheitlich im 2. Trimester im Ultraschall

> Abb.10 Therapiealgorithmus bei asymptomatischen Lungenfehlbil- . o L .
diagnostiziert. Das fetale MRT ermdglicht eine

dungen, exemplarisch fiir CPAM (mod. nach [40])

OP-Indikation und OP-Zeitpunkt

Uneinigkeit besteht, welche (asymptomatische) Lasionen
in welchem Alter und wie ausgedehnt operiert werden sol-
len (> Abb. 10). Prinzipiell gilt, dass alle symptomatischen
Lasionen entfernt werden sollten. Einheitliche Protokolle
fiir ein konservatives Management asymptomatischer La-
sionen gibt es nicht [37].

Die Halfte aller Kinder mit CLE wird symptomatisch und
sollte operiert werden [23]. Asymptomatische Patienten
mit CLE werden nicht operiert. Ungeféhr jedes vierte Kind
mit CPAM wird ebenfalls symptomatisch. Bei asymptoma-
tischen Patienten kann operiert oder abgewartet werden.

Therapieoption | - friihzeitige Operation

Die Indikation besteht in einer ,prophylaktischen* Opera-
tion wegen dem mdglichen Risiko einer maligen Entartung
oder Infektion. Dieser Eingriff muss aufgrund seines pro-
phylaktischen Charakters eine minimale Morbiditdt und
ein exzellenter Outcome haben. Die OP wird bevorzugt
im Alter von 5-6 Monaten durchgefiihrt. Zu diesem frii-
hen Zeitpunkt ist der Eingriff technisch einfacher, da meist
noch keine Infektionen abgelaufen sind und die Rate an re-
levanten postoperativen Komplikationen bei diesen Kin-
dern geringer (10 vs 32 %) ist [38]. Bei einer friihen Ope-
ration wird theoretisch auch ein gréRBeres kompensatori-
sches Lungenwachstum ermdglicht.

Therapieoption Il - Konservativ ,,watch and
wait*

Gegner der friihen Resektion argumentieren, dass z. B.
das Risiko einer Pneumonie bei ausgewahlten Patienten
mit CPAM <5 % betrdgt. Da man eine spontane Regression
bei einigen Ldsionen zudem nicht ausschlieRen kann, ist
ein chirurgischer Eingriff, der selbst komplikationstrach-
tig sein kann, schwer zu rechtfertigen. Auch |3sst sich das

differenzierte Darstellung der Anatomie inklusive
GefdRversorgung, insbesondere prapartal, wenn
die sonografische Detektion misslingen kann.

= Meist liegen isolierte Befunde vor, assoziierte
Vitien und Fehlbildungen des Gastrointestinal-
traktes sollten ausgeschlossen werden.

= Ab dem 3.Lebensmonat sollte die Ldsion mittels
Schnittbildgebung verifiziert und deren Anato-
mie definiert werden. Aus strahlenhygienischen
Aspekten sollte bevorzugt eine MRT des Thorax
erfolgen, sofern der Patient hierfiir stabil genug
ist. Fir instabile Patienten ist das schnellere und
technisch einfachere CT die sicherere Option.

= Die Indikation zur operativen Entfernung besteht
bei allen symptomatischen Kindern. In speziali-
sierten Zentren kann der Eingriff thorakoskopisch
durchgefiihrt werden.

= Bei asymptomatischen Patienten (insbesondere
CPAM) muss das Operationsrisiko gegentiber der
Gefahr gehdufter bronchopulmonaler Infekte und
einer potenziellen malignen Entartung abgewo-
gen werden.

= Bronchogene Zysten und intralobare Sequester
sollten aufgrund des deutlich erhéhtes Infekti-
onsrisikos immer und méglichst vor der ersten
Inflammation entfernt werden.

= Die Langzeitprognose ist bei addquater Behand-
lung gut, die Lungenfunktion in der Mehrzahl der
Falle unbeeintrachtigt.

Wissenschaftlich verantwortlich

Wissenschaftlich verantwortlich gemaR Zertifizierungsbe-
dingungen fiir diesen Beitrag ist PD Dr. med. habil. Steffi
Mayer.
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Frage 1
Die hdufigste kongenitale Lungenfehlbildung st ...

A kongenitale pulmonale Atemwegsmalformation (CPAM).
B bronchopulmonaler Sequester (BPS).

C kongenitales lobdres Emphysem (CLE).

D bronchogene Zyste.

E Hybridlasion.

Frage 2
Eine Verbindung sowohl zum Trachealsystem als auch zur systemi-
schen Blutversorgung ist typisch fir ...

A Hybridldsionen aus CPAM und BPS.

B kongenitale pulmonale Atemwegsmalformation (CPAM).
C bronchopulmonalen Sequester (BPS).

D kongenitales lobdres Emphysem (CLE).

E bronchogene Zyste.

Frage 3
Wie haufig werden heute kongenitale Lungenfehlbildungen pra-
natal diagnostiziert?

A 10%
B 30%
C 50%
D 75%
E 90%

Frage 4

Bei pranatalem Verdacht auf Lungenfehlbildungen sind verschie-
dene Parameter fiir die Prognose von Relevanz. Welcher gehért
nicht dazu?

A GroRe

B Lokalisation

C Aufbau

D Begleitfehlbildungen

E Karyotypisierung

Kinder- und Jugendmedizin ; :
| © . Thieme. All rights reserved.

Frage 5
Fir die haufigsten Lungenfehlbildungen gibt es typische Lokalisa-
tionen. Welche Aussage ist zutreffend?

A CPAM finden sich im rechten oder linken Unterlappen.

B Extralobdre Sequester treten typischerweise rechtsseitig auf.

C Intralobdre Sequester sind vornehmlich in den Oberlappen lo-
kalisiert.

D Das kongenitale lobdre Emphysem betrifft vorwiegend den
rechten Mittellappen.

E Bronchogene Zysten finden sich meist im pulmonalen Paren-
chym.

Frage 6

Pranatal sollte die GroRe einer zystischen pulmonalen Lasion mit-
hilfe der CPAM-volume-ratio (CVR) abgeschdtzt werden. Welche
Aussage zur CVR trifft nicht zu?

A Die CVR berechnet sich aus Lange x Breite x Hohe der Ldsi-
onx0,52 geteilt durch den Kopfumfang.

B Die CVRsollte aller 4 Wochen insbesondere bis zur 32.-40.
SSW kontrolliert werden.

C Feten mit einer CVR<0,9 sind bei Geburt meist asymptoma-
tisch.

D Kinder mit einer CVR>1,0 haben ein 75-prozentiges Risiko fiir
eine signifikante pulmonale Morbiditat und sollten in einem
Zentrum mit neonataler Intensivstation und kinderchirurgi-
scher Expertise entbunden werden.

E BeiFeten mit einer CVR>1,6 findet sich zu 80 % ein intrauteri-
ner Hydrops und damit haufig eine infauste Prognose.
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Frage 7
Welche Aussage zur postnatalen Regression von kongenitalen Lun-
genfehlbildungen trifft zu?

A Lungenfehlbildungen kénnen auch bis zur 40. SSW gut im pra-

natalen Ultraschall detektiert werden.

Die Mehrheit der Lasionen bildet sich postnatal zuriick.

C Ein postnatales Rontgenbild des Thorax ist fiir eine valide Aus-
sage zum Vorhandensein einer Lungenfehlbildung ausrei-
chend.

D Dasich nur 10% der prénatal diagnostizierten Lungenfehl-
bildungen tatsachlich zuriickbilden, sollte postnatal um den
3.Lebensmonat immer eine Thorax-Schnittbildgebung erfol-
gen.

E Alle Kinder mit kongenitaler Lungenfehlbildung sind bei Ge-
burt asymptomatisch.

w

Frage 8

10% der Neugeborenen mit kongenitalem lobdrem Emphysem fal-
len notfallmaRig mit akuter Atemnot auf. Was sollten Sie bei der
Versorgung des Kindes beachten?

A Eine niedrige CVR ist bei diesen Kindern wahrscheinlich.

B Der tiberbldhte Lungenabschnitt zeigt sich immer direkt post-
natal im Rontgen-Thorax.

C Derdiensthabende Kinderchirurg muss erst am Folgetag in-
formiert werden.

D Eine Notfallthorakotomie ist bei diesen Kindern nur duBerst
selten indiziert.

E Die Intubation des Kindes kann ein ,,air trapping“ vergroRern
und sollte daher bis zur Narkoseeinleitung vermieden werden.

12

Frage 9

Auch bei Geburt asymptomatischer Kinder mit pranatal bekannter
Lungenfehlbildung sollte eine Basisdiagnostik durchgeftihrt wer-
den. Dazu gehort:

A Rontgen-Thorax, Echokardiografie.
B Sonografie ZNS.

C Kolonkontrasteinlauf.

D CT-Thorax.

E genetische Untersuchung.

Frage 10

Kongenitale Lungenfehlbildungen werden thorakoskopisch oder of-
fen chirurgisch operiert. Welche Aussagen zum thorakoskopischen
Vorgehen im Vergleich zum offenen trifft nicht zu?

A kiirzere OP-Dauer

B weniger postoperative Schmerzen

C kirzerer Krankenhausaufenthalt

D schnellere Rekonvaleszenz

E gleiche Rate an Komplikationen und Morbiditdt postoperativ

Kinder- und Jugendmedizin ; :
| © . Thieme. All rights reserved.
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