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Serie: Seltene Lungenerkrankungen (10)

Bronchozentrische Granulomatose'

Seltene pulmonale Herdbildungen

M. Westhoff'
B. Welim?
K.-M. Miiller?

Bronchocentric Granulomatosis. Rare Pulmonary Lesions

Zusammenfassung

Die bronchozentrische Granulomatose ist als seltene Erkrankung
in die Differentialdiagnostik pulmonaler Herdbildungen einzu-
beziehen. Hierzu werden in der vorliegenden Arbeit zwei Kasuis-
tiken mit einer erst durch offene Lungenbiopsien gesicherten
bronchozentrischen Granulomatose dargestellt. Bei einer
78-jahrigen Frau bestanden mehrere kleine pulmonale Rundher-
de mit Aspergillenbesiedlung, wahrend ein 83-jahriger Mann
eine groBe Raumforderung im linken Oberlappen aufwies. Die
postoperative Corticosteroidtherapie fithrte bei beiden Patienten
zu einer anhaltenden Remission. Die Kasuistiken unterstreichen,
dass die bronchozentrische Granulomatose kein einheitliches
Krankheitsbild darstellt, sondern unterschiedliche klinische, ra-
diologische und histologische Varianten aufweist. Die bisherige
grobe Einteilung in zwei Formen, die sich durch den Nachweis
von Aspergillen und das Vorhandensein eines Asthma bronchiale
unterscheiden, wird der Manifestationsvielfalt nicht gerecht.
Bislang ist die Atiologie der bronchozentrischen Granulomatose
nicht gekldrt. Es bestehen jedoch Hinweise darauf, dass die gra-
nulomatése Entziindung eine uniforme Antwort auf unter-
schiedlichste Noxen darstellen kénnte. Die definitive Diagnosesi-
cherung einer bronchozentrischen Granulomatose gelingt nur
iiber eine Histologie, die in der Regel nur durch eine chirurgische
Lungenbiopsie zu gewinnen ist. Die Prognose ist unter Therapie,
entweder einer Resektion oder einer alleinigen bzw. ergdanzen-
den Cortikosteroidtherapie, gut.

Abstract

Bronchocentric granulomatosis is a rare disease, which has to be
taken into consideration in the differential diagnostic of pulmo-
nary nodules and tumors. Two cases are presented, in which only
open lung biopsy made it possible to get the diagnosis of bron-
chocentric granulomatosis. A 78-year-old woman presented
with multiple small pulmonary nodules with aspergillus coloni-
zation, whereas an 83-year-old man presented with a large mass
in the left upper lobe. Corticosteroid therapy led to sustained re-
mission in both patients. The case reports will underline that
bronchocentric granulomatosis is not a uniform clinical entitiy,
but has variable clinical and radiological appearances. Its former
subdivision into two forms differing by the occurence of asthma
with the coexistence of an aspergillus colonization, does not re-
present the many different manifestations. Until now the etiolo-
gy of bronchocentric granulomatosis is uncertain. But there are
hints, that the granulomatous inflammation might be the uni-
form response to different causes. The definite diagnosis of bron-
chocentric granulomatosis can only be made histologically. This
mostly requires surgical lung biopsy. With therapy - either sur-
gery or corticosteroid therapy or the combination of both - the
prognosis is good.

! Die Arbeit wurde in Teilen auf dem 45. Kongress der Deutschen Gesell-
schaft fiir Pneumologie vom 10. bis 13. Marz 2004 in Frankfurt als Vor-
trag prdsentiert.
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Einleitung

1973 wurde von Liebow [1] ein Krankheitsbild beschrieben, das
von ihm noch als ,,pulmonary angiitis and granulomatosis* be-
zeichnet wurde. Nach heutiger Terminologie ist dies die bron-
chozentrische Granulomatose, ein Krankheitsbild, das nach ak-
tuellem Wissensstand nicht durch eine primdre Angiitis gekenn-
zeichnet ist, sondern seinen Ausgang primdr vom Bronchialsys-
tem nimmt und vielfdltige klinische wie histologische Facetten
aufweist. Anhand von 2 Kasuistiken sollen die Besonderheiten
der bronchozentrischen Granulomatose erdrtert werden.

Kasuistik 1

Vorgeschichte

Seit Mai 2001 bestand bei der 78-jdhrigen, bislang gesunden Pa-
tientin ein Leistungsknick. Im September traten Nachtschweil3
und starkes Schwitzen bei geringfiigigen Belastungen auf.

Untersuchungsbefunde

Der korperliche Befund war unauffallig. Auf der Rontgen-Thorax-
Aufnahme zeigte sich ein kleiner Rundherd im Mittellappen
(Abb.1a und b). Die Computertomographie des Thorax liel8 wei-
tere 2 bis 3 mm groBe Knoten, z.T. mit unscharfen Randausldu-
fern im linken und rechten Lungenoberlappen erkennen
(Abb.2a-d).

Lungenfunktionell bestand eine leichtgradige zentrale Obstruk-
tion bei normalen statischen Lungenvolumina (FEV; 141
(66 %Soll), SRtot 1,47 kPas (153 % Soll), TLC 4,51 (85 % Soll)) sowie
eine normale Diffusion. In der postoperativ durchgefiihrten Me-
tacholinprovokation zeigte sich eine mittelgradige bronchiale
Hyperreaktivitit, ohne dass bislang eine asthmatische Be-
schwerdesymptomatik bestanden hatte.

Die Bronchoskopie erbrachte unauffillige Schleimhautverhalt-
nisse. In der BAL war der Lymphozytenanteil auf 47% erhoht,
der T4/T8-Quotient betrug 4,3.

Im Prick-Test war eine Sensibilisierung gegeniiber einer Pilzmi-
schung aus Mucor, Penicillium, Pullularia und Aspergillus fumi-
gatus, jedoch nicht in der gezielten Testung auf Aspergillen nach-
weisbar. Das Gesamt-IgE lag mit 104 [U/mol im Normbereich.
Die IgE Asp f 14 und f 6 waren negativ (EAST Klasse 0).

Die BSG war beschleunigt (36 mm n.W.), der ANA-Titer mit
1:512 erhoht. Die ENA, c-ANCA und p-ANCA waren negativ.

Therapie und Verlauf
Zur weiteren Klarung erfolgte die rechtsseitige videoassistierte
Thorakotomie mit Resektion des Herdes im Mittellappen.

Histologisch konnte ein granulomatdser entziindlicher Prozess
mit nicht-kdsigen Nekrosen und epitheloidzelligen Granulomen
im Sinne einer bronchozentrischen Granulomatose nachgewie-
sen werden. In der Nekrose konnten immunhistochemisch Reste
der Bronchuswand dargestellt werden (Abb. 3). Weiterhin zeigte
sich eine chronisch unspezifische interstitielle Pneumonie mit
herdférmiger Ausbildung von Tumorlets. In einer Bronchiallich-

Abb.1au.b Réntgenbefund des Thorax im p.a. und seitlichen Strah-
lengang Rundherd (Pfeil) im Mittellappen (Patientin 78 Jahre).

tung konnten Pilzhyphen (Aspergillus) (Abb.4) nachgewiesen
werden.

Nach Erhalt der Histologie wurde eine Steroidtherapie mit 40 mg
Prednisolon/d und anschlieBender monatlicher Dosisreduktion
um 10 mg eingeleitet. 2 Monate nach Therapiebeginn war die kli-
nische Beschwerdesymptomatik komplett abgeklungen und das
CT-Thorax zeigte eine komplette Riickbildung der Noduli. Der
ANA-Titer war auf 1:80 riickldufig. Die Steroidtherapie konnte
nach 6 Monaten beendet werden. Im weiteren Verlauf bis 2004
war die Patientin unverdndert beschwerdefrei.

Kasuistik 2

Vorgeschichte

Der 1919 geborene Patient war bislang nie ernsthaft erkrankt. Im
Marz 2001 wurde erstmalig ein Infiltrat im linken Lungenober-
lappen vorbeschrieben. Im September 2001 erfolgte eine stati-
ondre Behandlung in einem auswartigen Krankenhaus wegen ei-
ner Pneumonie. Der weitere Verlauf bis Marz 2002 war gekenn-
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Abb.3 Immunhistochemie : Nachweis von Zellkomplexen aus
Resten des ehemaligen bronchialen Oberflachenepithels in einer
Nekrose (Patientin 78 Jahre).

Abb.4 Lichtmikroskopisch Nachweis von Aspergillenhyphen
(HE-Farbung) (Patientin 78 Jahre).

Abb.2a-d Computertomographie des
Thorax mit Nachweis kleinknotiger Herde in
beiden Lungenlappen (Patientin 78 Jahre).

zeichnet von Luftnot, wiederholtem Fieber mit Nachtschweil3
und rezidivierenden Himoptysen.

Untersuchungsbefunde

Der Patient zeigte sich in leicht reduziertem Allgemeinzustand.
Uber den Lungen bestand auskultatorisch Vesikuliratmen ohne
Nebengerdusche. Der iibrige korperliche Befund war ohne pa-
thologische Auffailligkeiten.

Radiologisch imponierte eine GroBenzunahme des Infiltrats im
linken Lungenoberlappen (Abb.5). Die Computertomographie
des Thorax zeigte eine weichteildichte Raumforderung von
4,6 cm x 2,2 cm GrofRe mit Kontakt zum Hilus und zur Thorax-
wand.

Lungenfunktionell wurde ein Normalbefund erhoben.

Bis auf eine geringfiigige Erh6hung des CRP auf 1,4 mg/dl und des
Kreatinins auf 1,56 mg/dl bestanden keine pathologischen Labor-
wertverdnderungen. ANA, Rheumafaktor, c-ANCA und p-ANCA
waren nicht nachweisbar. Die allergologische Diagnostik (Prick-
Test, Aspergillen-IgG und -IgE) war negativ.

Verlauf

Eine Diagnosesicherung mittels transbronchialer Biopsie gelang
nicht, so dass die diagnostische Thorakotomie erfolgte. Da auf-
grund der zentralen Lage des Infiltrats eine Keilresektion nicht
moglich war, wurde bei gegebener Operabilitit die Oberlappen-
resektion links durchgefiihrt.

Histologisch zeigte sich eine nekrotisierende Granulomatose mit
bronchusassoziierten zentralen Einschmelzungen im Sinne einer
bronchozentrischen Granulomatose mit reaktiver begleitender
chronisch-organisierender Pneumonie und Karnifizierung des
nachgeschalteten Lungengewebes (Abb. 6-9)
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Abb.5 Roéntgenaufnahme des Thorax (Patient 83 Jahre) - Infilt-
rat im linken Lungenoberlappen (Pfeil).

Abb.6: GroBschnittpraparat  (Elastica-van-Gieson-Farbung)
mit zentraler keilférmiger Lungennarbe als Folge der Bronchus-
obliteration durch Granulationsgewebsbildung. Keilférmige Ein-
ziehung der Pleura als Folge narbiger Schrumpfung. Umgebende
massive pneumonische Infiltration (Patient 83 Jahre).

oy

Abb.7 Histologie (HE-Farbung) - Florides Granulom mit mehr-
kernigen Riesenzellen (Patient 83 Jahre).

Der postoperative Verlauf war mit Entlassung am 8. postoperati-
ven Tag zunachst unkompliziert. Eine Steroid-Therapie erfolgte
angesichts der kompletten Resektion des ,Infiltrats“ nicht. 10
Tage nach Entlassung wurde der Patient wegen eines symptoma-

Abb. 8 Histologie (van-Gieson-Farbung) - floride entziindliche
Einschmelzung von Resten eines Bronchus (Patient 83 Jahre).

Abb.9 Histologie (Keratin) — Immunhistochemische Darstel-
lung von Resten eines Bronchus (Patient 83 Jahre).

tischen Pleuraergusses auf der operierten Seite erneut stationdr
aufgenommen. Da der Erguss nach Punktion rezidivierte, wurde
eine systemische Steroidtherapie mit 40 mg Prednisolon/d ein-
geleitet. Unter monatlicher Dosisreduktion um 10mg zeigte
sich eine komplette Riickbildung des Ergusses. Nach 6 Monaten
wurde die Steroidtherapie beendet. Im Frithjahr 2004 - 18 Mo-
nate nach Operation - war der Patient beschwerdefrei. Hinweise
auf ein Rezidiv bestanden nicht.

Diskussion

Bislang sind etwa 100 Fallberichte einer bronchozentrischen
Granulomatose in der Weltliteratur dokumentiert. Auch wenn
die Dunkelziffer aufgrund rein klinischer Erfahrungen hoher ein-
zuschatzen ist, so gehort das Krankheitsbild der bronchozentri-
schen Granulomatose dennoch zu den seltenen Erkrankungen
in der Pneumologie. Aufgrund der Variabilitit seiner klinischen
und morphologischen Erscheinungsbilder stellt es besondere
Herausforderungen an die Diagnostik und Differenzialdiagnos-
tik.
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Das Manifestationsorgan der bronchozentrischen Granulomato-
se ist die Lunge [2,3]. Die verschiedenen pulmonalen Befalls-
muster spiegeln sich in den dargestellten Kasuistiken wider. So
finden sich morphologisch-radiologisch zum einen (klein-)kno-
tige und retikulonoduldre Verdnderungen zum anderen infiltra-
tive oder tumordhnliche Erscheinungsformen mit uni- oder mul-
tilokuldrer Manifestation. Komplizierend konnen Atelektasen
oder Einschmelzungen auftreten [2,4-7].

Klinisch imponiert bei einem Teil der Fille, insbesondere den
Verldufen mit einem infiltrativen Befallsmuster, ein allgemeines
Krankheitsgefiihl, bisweilen Fieber und Nachtschweif im Sinne
einer B-Symptomatik, so dass zundchst an eine protrahiert ver-
laufende Infektion oder eine konsumierende Erkrankung ge-
dacht wird.

Der in der zweiten Fallbeschreibung gesehene Befall des Ober-
lappens durch eine infiltrative, tumorverdachtige Raumforde-
rung entspricht dem von Robinson u. Mitarb. [6] und Ward u.
Mitarb. [8] beschriebenen pulmonalen Verteilungsmuster der
infiltrativen Manifestationsvariante. So fanden beide Autoren
bei ihrer Analyse mehrerer Fdlle mit bronchozentrischer Granu-
lomatose, dass die infiltrative tumordhnliche Form im Gegensatz
zur (retikulo-)noduldren Variante bevorzugt zu einem unilatera-
len Oberlappenbefall neigt.

Die histologischen Charakteristika der bronchozentrischen Gra-
nulomatose bestehen in einer primdr granulomatdsen Entziin-
dung der Bronchien und Bronchiolen mit nachfolgender Des-
truktion derselben durch den fortschreitenden Entziindungspro-
zess [2,9]. In beiden Kasuistiken konnte dieser Befund ein-
drucksvoll an den Histologiepraparaten einschlief8lich der im-
munhistochemischen Anfirbung von Resten der durch den Ent-
ziindungsprozess zerstorten Bronchialwand dargestellt werden.

Bedeutsam fiir die Diagnose der bronchonzentrischen Granulo-
matose ist das primdr extravaskuldre Auftreten der Granulome.
Allerdings kann im Rahmen der Ausbreitung des granulomato-
sen Prozesses auch ein sekunddrer Befall angrenzender GefdRRe
beobachtet werden [2,9], was insbesondere in der Abgrenzung
zu primdr vaskuldren granulomat6sen Erkrankungen Beriick-
sichtigung finden muss.

Die bronchozentrische Granulomatose weist bei genauerer Be-
trachtung ein ausgesprochen heterogenes Erscheinungsbild auf.
Dies zeigt sich allein schon in der Zuordnung unterschiedlicher
histologischer Varianten zu klinischen Erscheinungsformen.
Mehrfach erfolgte eine grobe Unterscheidung der Manifestati-
onsvarianten {iber das Vorliegen eines allergischen Asthma
bronchiale. So fanden Koss u. Mitarb. [4] bei Asthmatikern ge-
hduft eosinophile Granulozyten und z.T. auch Aspergillen in
nekrotisierenden Granulomen, wohingegen sie bei Nicht-Asth-
matikern nur wenige bis keine Eosinophilen und insbesondere
keine Aspergillen in den Granulomen nachweisen konnten.

Ahnliche Beobachtungen machten Akoun u. Mitarb. [2], deren
Kollektiv zu einem Drittel aus Asthmatikern bestand. Bei diesen
handelte es sich vorwiegend um jiingere Patienten mit einer al-
lergischen Diathese, die zu 79% eine Bluteosinophilie und in 68 %
eine Pilzerkrankung/-besiedlung — meist mit Aspergillen - auf-

wiesen. Demgegeniiber befanden sich in der Gruppe der Nicht-
Asthmatiker hdufig dltere Patienten mit nur geringer klinischer
Symptomatik und ohne Nachweis von Aspergillen oder Eosino-
philen im histologischen Praparat. Wahrend fiir diese Patienten-
gruppe bislang keine eindeutigen Ursachen fiir das Auftreten ei-
ner bronchozentrischen Granulomatose identifiziert werden
[2,4,10] konnten, wird bei Asthmatikern, insbesondere bei Nach-
weis von Aspergillen in Granulomen, als moglicher Ausloser der
Granulomentstehung eine Hypersensitivitdtsreaktion diskutiert
[2,4].

Mehrfach wurde eine Assoziation von bronchozentrischer Gra-
nulomatose und allergischer bronchopulomonaler Aspergillose
(ABPA) gesehen, so dass die bronchozentrische Granulomatose
als histologische Manifestationsvariante der ABPA diskutiert
wurde [11-13].

Diese Zuordnungen miissen jedoch insgesamt mit Vorsicht be-
trachtet werden. Nicht immer weisen Patienten mit bronchozen-
trischer Granulomatose bei sonst erfiillten Kriterien einer ABPA
gleichzeitig ein Asthma mit IgE-vermittelter Sensibilisierung ge-
geniiber Aspergillen auf [14]. Weiterhin finden sich wiederholt
Berichte {iber Granulome mit Aspergillennachweis, ohne dass
klinische Symptome oder Kriterien einer ABPA oder eines Asth-
ma erfiillt sind [15-20].

Diese iiber die urspriingliche Polarisierung der bronchozentri-
schen Granulomatose hinausgehende Variabilitit des Krank-
heitsbildes spiegelt sich in ihren einzelnen Facetten auch bei
den dargestellten Kasuistiken wieder. So entsprach die Fallbe-
schreibung des Patienten mit infiltrativem Oberlappenbefall der
von Akoun u. Mitarb. [2] beschriebenen Gruppe der Nicht-Asth-
matiker mit bronchozentrischer Granulomatose. Demgegeniiber
fanden sich bei der Patientin mit multilokuldrem knotigen Ver-
teilungsmuster Aspergillen im Granulom, ohne dass bei ihr je-
mals klinische Symptome eines Asthma aufgetreten waren oder
eine Sensibilisierung gegeniiber Aspergillen nachgewiesen wer-
den konnte. Auch das Alter der Patientin entsprach nicht den iib-
lichen Beobachtungen.

Entgegen der klassischen Einteilung, wie sie von Akoun u. Mit-
arb. [2] und Koss u. Mitarb. [4] vorgenommen wurde, unterschie-
den sich die dargestellten Patienten ebenfalls nicht in bezug auf
ihre klinische Symptomatik. So dufSerte sich diese bei beiden in
einem Leistungsknick und einer B-Symptomatik. Insofern wird
die bisherige Einteilung der bronchozentrischen Granulomatose
in zwei verschiedene Krankheitsgruppen und -verldufe den viel-
faltigen Facetten des Krankheitsbildes nicht vollkommen ge-
recht.

Wiederholt wurde ein Zusammentreffen der bronchozentri-
schen Granulomatose mit Erkrankungen, wie der rheumatoiden
Arthritis [21], dem M. Bechterew [22] und Skleritiden [23] be-
schrieben. In Einzelfillen bestanden Koinzidenzen mit einem
Diabetes insipidus [3], einer ,pure red cell aplasia“ [24] und einer
Glomerulonephritis [25]. Ob hier ein rein zufdlliges Zusammen-
treffen vorliegt oder ein kausaler Bezug besteht, ist aufgrund der
Tatsache, dass es sich lediglich um Einzelberichte handelt, nicht
hinreichend beurteilbar.
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Es ist allerdings davon auszugehen, dass auch andere mégliche
Ausloser als Aspergillen oder immunologisch vermittelte Ent-
ziindungsprozesse das histologische Bild einer bronchozentri-
schen Granulomatose verursachen [11].

Wiederholt wurde eine bronchozentrischen Granulomatose bei
Infektionen wie der Tuberkulose, der atypischen Mykobakteriose
oder einer Hydatidose beschrieben [10,26-28]. Doch gerade
diese Assoziation mit Infektionserkrankungen erfordert nach
Myers und Katzenstein [29] eine kritische Betrachtung. Infekti-
onen mit granulomatdser Entziindung sind nach ihrer Einschdt-
zung differenzialdiagnostisch gegeniiber einer bronchozentri-
schen Granulomatose abzugrenzen, so dass diese bei Nicht-Asth-
matikern prinzipiell erst nach Ausschluss der mit Granulombil-
dung einhergehenden infektiésen Erkrankungen diagnostiziert
werden sollte [29]. Dies gilt neben der Tuberkulose und der Echi-
nokokkose auch fiir die Mykobakteriose, die Histoplasmose und
die Nocardiose [8,28,29].

Aktuell wurde iiber bronchozentrische Granulomatosen im Rah-
men einer Influenza-A-Infektion [30] sowie einer Mykoplasmen-
infektion [31] berichtet. Inwieweit es sich hier ebenfalls um eine
granulomatdse Variante einer Infektionserkrankung handelt
oder aber diese Infektionen als pradisponierend bzw. als kausa-
ler Faktor fiir das eigenstdndige Krankheitsbild der bronchozen-
trischen Granulomatose anzusehen sind, kann nicht entschieden
werden.

Zumindest deutet das gehdufte Auftreten von histologischen
Charakteristika einer bronchozentrischen Granulomatose bei In-
fektionen, insbesondere durch spezifische Erreger und Pilze, so-
wie bei Patienten mit gestorter Neutrophilenoxidasenfunktion —
Mangel an NADPH gp91°hox und p67°hox - [19,32,33] darauf hin,
dass ein Zusammenhang mit einer gestorten oder veranderten
lokalen Infektabwehr besteht.

Differenzialdiagnostisch (Tab.1) muss die brochozentrische Gra-
nulomatose neben den genannten Infektionen mit granulomato-
ser Entziindung gegeniiber einer Vielzahl anderer Erkrankungen
abgegrenzt werden, einschlieBlich Pneumokoniosen, Aspirati-
onen und Granulomatosen, wie z.B. der Sarkoidose, der nekroti-
sierenden Sarkoidgranulomatose und der lymphomatoiden Gra-
nulomatose. Insbesondere beim sekundiren Ubergreifen des gra-
nulomatdsen Prozesses der bronchozentrischen Granulomatose
auf vaskuldre Strukturen stellen granulomatdse Vaskulitiden,
wie die Wegener’sche Granulomatose und insbesondere seine
bronchozentrische Verlaufsform, eine weitere wichtige Differen-
zialdiagnose dar [34,35]. Dies gilt ebenso fiir das Bronchialkarzi-
nom. Allerdings schlie3t der Nachweis einer bronchozentrischen
Granulomatose letztlich nicht das simultane Vorliegen eines Kar-
zinoms aus, wie Houser u. Mitarb. [ 16] bei 4 Patienten nachweisen
konnten. Die moglichen kausalen Zusammenhdnge eines zeitglei-
chen Auftretens sind nicht gesichert und bislang rein spekulativ.

Eine Besonderheit der ersten Fallbeschreibung besteht im Nach-
weis von Tumorlets. Tumorlets stellen lokalisierte Lisionen mit
neuroendokriner Zellproliferation dar und treten vorwiegend in
Verbindung mit chronischen pulmonalen Entziindungen auf
[36]. Die Diagnose einer malignen Verdnderung darf aus dem
Vorliegen von Tumorlets jedoch nicht abgeleitet werden.

Tab.1 Differenzialdiagnosen der bronchozentrischen Granuloma-

tose

1. Infektionserkrankungen mit granulomatéser Entziindung

Tuberkulose
Mykobakteriose
Echinokokkose
Histoplasmose
Nocardiose

2. Granulomatése Erkrankungen

Sarkoidose

Sarkoidgranulomatose

Pneumokoniose (Silikose)

Fremdkorpergranulom

Chronische Granulomatose (Neutrophilenoxidase-Mutationen)

3. Granulomatdése Vaskulitiden

Wegener’sche Granulomatose
Churg-Strauss-Syndrom

4. Maligne Erkrankungen

Bronchialkarzinom
Lymphomatoide Granulomatose (Liebow)

Nicht nur aufgrund des Auftretens von Tumorlets mit der Mog-
lichkeit einer falsch-positiven Tumordiagnose, sondern schon al-
lein aufgrund der Schwierigkeit der zweifelsfreien Diagnosestel-
lung einer bronchozentrischen Granulomatose ist die Feinnadel-
biopsie keine hinreichende diagnostische Methode [37]. Uber die
Bildgebung allein ist eine Diagnose nicht zu stellen.

Gefordert wird deshalb eine Sicherung der Diagnose an repra-
sentativen Gewebsproben [9,25], die eine genaue topographi-
sche Zuordnung der Granulome ermdglicht. Wie auch die beiden
Fallbeobachtungen zeigen, ist hierzu eine chirurgische Biopsie
erforderlich und anzustreben.

Die Therapie der bronchozentrischen Granulomatose besteht im
Falle eines resektablen Herdbefundes in der Resektion desselben
oder in einer alleinigen, beziehungsweise erganzenden Steroid-
therapie. In Einzelfdllen wurde die Steroidtherapie um eine im-
munsuppressive Therapie mit Methotrexat oder Cyclophospha-
mid [7,30] erweitert.

Darunter kann im Allgemeinen eine Remission mit kompletter
Riickbildung der Herde beobachtet werden. Verldufe mit Rezidi-
ven sind jedoch moglich.

In der zweiten Fallbeschreibung traten nach der kompletten chi-
rurgischen Resektion des solitiren pulmonalen Herdes zwar kei-
ne weiteren pulmonalen Rezidive auf, doch der postoperative
Verlauf mit einem rezidivierenden Pleuraerguss zwang zur Ste-
roidtherapie. Diese fiihrte zu einer raschen Befundbesserung
mit Regredienz des Ergusses, so dass das Auftreten und die Per-
sistenz des Ergusses im Zusammenhang mit dem der Granulom-
entwicklung zugrundeliegenden immunologischen Prozess ge-
sehen werden miissen.

Unter addquater Therapie ist die Prognose der bronchozentri-
schen Granulomatose im Allgemeinen als gut anzusehen.
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