Spezielle Pathologie der
Gallenwege 

Eitrige Cholangitis

¦ Meist aufsteigende Keimbesiedlung aus den großen extrahepatischen Gallenwegen bei 
behindertem Galleabfluß 
¦ Granulozytäre Infiltration der Portalfelder, in schweren Fällen mit Epitheldestruktion und biliärem Abszeß 
¦ Bei Persistenz des Reizes chronische Cholangitis mit möglichem Übergang in eine sekundäre biliäre Zirrhose 
¦ Charcot Trias: Fieber – Ikterus – Oberbauchschmerz  

Primär-biläre Zirrhose (PBC)
¦ Altersgipfel 5. Dekade 
¦ meist Frauen (m:w = 1:10) 
¦ Asymptomatischer Verlauf über 5 - 10 Jahre 
¦ Juckzeiz, Xanthome, Cholestase 
¦ meist innerhalb von 5 Jahren Entstehung einer Zirrhose 
¦ Autoaggressive Erkrankung mit Destruktion der Gallengänge, die mit einer chronischen, nicht eitrigen destruierenden Cholangitis beginnt und zur chronischen Cholestase sowie zum zirrhotischen Leberumbau führt 
¦ Zirkulierende anti -mitochondriale Antikörper (anti -M2) 
¦ Antikörper gegen Gallengangsepithelien, glatte Muskulatur, Zellkerne 
¦ positive Rheumafaktoren 
Diskutiert werden: Diskutiert werden:

1. Überempfindlichkeitsreaktion Typ III 
2. Überempfindlichkeitsreaktion Typ IV 
· Stadium I:       lymphoplasmazelluläre  Infiltration der Portalfelder, Destruktion 

 des Gallengangsepithels mit epitheloidzelligen Granulomen 

· Stadium II:      in der Peripherie der Portalfelder Proliferation kleiner Gallengänge und  

 Duktuli 

· Stadium III:     Verödung und Vernarbung der Portalfelder 

· Stadium IV:     Zirrhotischer Umbau 
Primär-sklerosierende Cholangitis

¦ Seltene, wahrscheinlich autoaggressive Erkrankung der intra -und/oder extrahepatischen Gallenwege 
¦ mit stenosierenden Kaliberschwankungen 
¦ ohne vorausgegangene Gallenwegserkrankung 
¦ Manifestationsalter 25. - 40. Lj.

¦ männlich : weiblich = 2 : 1 
¦ Ätiologisch ungeklärt 
¦ Genetisch Assoziation mit HLA - B8 
¦ Zirkulierende Antikörper 
¦ > 50% Kombination mit Colitis ulcerosa, gelegentlich anderen Autoaggressions-erkrankungen 
¦ Klinisch obstruktive Cholestase mit AP und -GT Erhöhung 

¦ ERCP: perlschnurartig abwechselnde Gallengangsdilatationen u. -stenosen 
¦ Portalfeldverbreiterung infolge periduktalem Ödem 
¦ geringes vorwiegend plasmazelluläres Infiltrat 
¦ zwiebelschalenartige periportale Fibrose mit Atrophie und Destruktion der Gallengänge 
¦ Mottenfraßnekrosen 
¦ Final: zirrhotischer Umbau 

Gallengangsatresie
¦ Inzidenz: 1:8000 Lebendgeborene 
¦ Prolongierter Neugeborenenikterus 
¦ Typ I: extrahep., Typ II: intrahep., Typ III: extra - u. intrahepatisch 
¦ ohne Intervention Tod innerhalb der ersten 2 Jahre infolge Kernikterus, Leberversagen, Leberzirrhose

Gallengangsektasie
¦ Zystische Ausweitung der extrahepatischen Gallenwege 
¦ Häufiger bei Japanern 
¦ meist nach dem 10. Lj 
¦ Zystenwand primär dünn, sekundäre Verdickung nach Entzündungen 
¦ Komplikationen: aszendierende Cholangitis, Cholangiolithiasis, Pankreatitis, Zystenwandkarzinom 
(

Cholesteatose

(= Stippchengallenblase))

¦ Lipidstoffwechselstörung mit pathologisch vermehrter Resorption von Lipiden (bes. Cholesterin) 
¦ Ursachen: erhöhter Cholesteringehalt der Blasengalle, intravesikale Gallenstauung, intramurale Lymphabflußstörung 
¦ Subepitheliale Schaumzellaggregate 
Cholelithiasis: Pathogenese

Faktoren: 

¦ Übersättigung der Galle mit präzipitierenden Substanzen (Ca ++, Cholesterin, Bilirubin) 
¦ Überwiegen von Nukleationsfaktoren  (Gallenwegsmuzine)
Resultat: Mikrokristalle, die zu Gallensteinen heranreifen 
1. 1. Biliäre Cholesterinübersättigung: 
¦ gesteigerte biliäre Cholesterinsekretion 
¦ oder verminderte Sekretion von Gallensäuren 
2. 2. Biliäre Bilirubinübersättigung: Bilirubinübersättigung:

¦ Freisetzung von -Glukuronidase aus Bakterien oder Gallenwegsepithelien mit Zunahme des unkonjugierten Bilirubins
¦ Vermehrte Calcium - Freisetzung aus Gallengangsepithelien mit Vermehrung der biliären Gallensäurensekretion und Präzipition von Biliribincarbonat und  Bilirubinphosphat 

Cholelithiasis:  Steintypen

Cholesterinsteine::

¦ Meist solitär 
¦ Oberfläche glatt bis feinhöckrig 
¦ Bruchfläche gelblich radiär - strahlig 
¦ Leicht transparent 
Bei: Bei:

¦ Adipositas, Diabetes Typ II, Hyperlipoproteinämie Typ IV, 

Malabsorption von Gallensäuren, Antihypercholesterinämika -Therapie 
Cholesterin --Pigment --Steine: Steine:

¦ 80% aller Gallensteine 
¦ Solitär (Tonnenstein) oder multipel 
¦ Pyramidenartige Grundform oder maulbeerförmig mit höckriger Oberfläche 
¦ Bruchfläche geschichtet mit gelblichen grünen, braunschwarzen und weißlichen Anteilen 
¦ Formalpathogenese wie bei Cholesterinsteinen 
Schwarze --Pigment --Kalk --Steine::

¦ 2 – 6 mm groß 
¦ schwarz, multipel 
¦ Maulbeerförmige Oberfläche 
Bei: Bei:

¦ Leberzirrhose 
¦ Hämolyse 
Braune (erdige) Pigmentsteine: 
¦ eiförmig oder zylindrisch 
¦ Krümelig, rotbraun 
Bei: Bei:

¦ Infektionen der Gallenwege durch 

-Glukuronidase- und phospholipase- bildende Bakterien (E. coli )
Cholelithiasis: Symptomatik und Komplikationen

¦ Stummer Gallenstein 
¦ Symptomatischer Gallenstein mit Cholestase und/oder Koliken 
¦ Gallenstein mit akuter Cholezystitis 
¦ Diffuse Peritonitis 
¦ Bilidigestive Fistel 
¦ Gallensteinileus 
¦ Biliäre Pankreatitis 
Akute Cholezystitis und Cholangitis

Akute Cholezystitis: 

¦ mechanisch -chemische Faktoren 
¦ cholesterinübersättigte Galle 

Akute Cholangitis: :

¦ meist zusätzliche Keimbesiedelung, überwiegend aszendierend
¦ Pankreasreflux begünstigend 
Akute Cholezystitis

Formen

¦ Ulzeröse 
¦ Hämorrhagisch --ulzeröse 
¦ Ulzerophlegmonöse 
¦ Gangränöse 
¦ mit Empyem 
¦ emphysematöse 
Chronische Cholezystitis

Makroskopie:

¦ Gallenblasenhydrops, Schrumpfgallenblase, Porzellangallenblase 
Hyperplastische Formen: Hyperplastische Formen:

¦ Cholecystitis hypertrophicans, - glandularis proliferans, Adeno - und Neuromatose 
Atrophische Formen: Atrophische Formen:

¦ Cholecystitis scleroatrophicans, calcificans, - xanthogranulomatosa 

Adeokarzinom extrahepatischer Gallenwege

¦ zu 95 % tubulo -papillärer Aufbau 
¦ Altersgipfel: 5.. - 8. Dekade 
¦ überwiegend Männer (3 : 1) 
¦ häufig bei Juden, Indianern, Japanern 
¦ erhöhtes Risiko bei länger als 10 Jahre dauernder Colitis ulcerosa und Gallengangsparasitose 
¦ in 40 % Kombination mit Steinleiden 
Klatskin --Tumor:
¦ Karzinom am Zusammenfluß des linken und rechten D. hepaticus 
¦ meist sehr klein 
¦ Fehldeutung als entzündliche Stenose 
¦ Langsames Wachstum 
¦ Regressive Verkalkungen 
¦ Kleine Gallenblase, Ikterus 
Papillenkarzinom :

¦ Papille: 40 % 
¦ Pankreaskopf: 40 % 
¦ Duodenum: 10 % 
¦ Ductus choledochus: 10 % 
¦ Günstigere Prognose bei Lokalisation an der Papille, häufiger Blutungen, Cholangitis, Pankreatitis 

Gallenblasenkarzinom

¦ Altersgipfel: meist nach der 5. Dekade 
¦ überwiegend Frauen (3 : 1) 
¦ Risikofaktoren: chronisch - rezidivierende Cholezystitis und Gallensteine (in 90%) 
¦ diffus oder polypös wachsend 
¦ oft erst spät entdeckt 
Spezielle Pathologie des

Pankreas
Fehlbildungen 
¦ Pankreasagenesie 
¦ Hypoplasie mit Verkümmerung der dorsalen Anlage 
¦ Lageanomalien bei Situs inversus oder Zwerchfellhernien 
¦ Pancreas anulare: ringförmige Umschließung des Duodenums 
¦ Pancreas divisum: ausgebliebene Vereinigung der dorsalen und ventralen Anteile 
¦ Heterotopes Pankreasgewebe:

besteht aus Gängen und/oder Drüsengewebe und/oder endokrinen Inseln
Vorkommen fast im gesamten Gastrointestinaltrakt, bes. Duodenum ;
akute ektope Pankreatitis möglich 
¦ Pankreaszysten:
im Rahmen angeborener zystischer Erkrankungen, DD: Pseudozyste
Pankreaslipomatose

¦ Interstitielle Fettgewebsvermehrung im Pankreas
¦ Varianten: 

mit Atrophie (lipomatöse Atrophie) und ohne Atrophie (lipomatöse Pseudoatrophie)
¦ Endstadium einer unvollständigen Azinusregeneration 
¦ herdförmig oder diffus 
¦ spart Gangsystem und Inseln aus 
Zystische Pankreasfibrose

(Mukoviszidose)

¦ Defekter Chloridkanal (CF-Gen, Chr. 7) 
¦ ektatische Drüsenazini mit Atrophie 
¦ zunehmende interstitielle Fibrose 
¦ Sekretretention mit Speichelsteinbildung 
¦ resorptives Entzündungsinfiltrat aus Lymphozyten,  Plasmazellen, Histiozyten 
¦ Endstadium nach 1– 2 Jahren:  Atrophie, Fibrose,  zystische Umwandlung, Sekretretention 
Hämochromatose

¦ Idiopathische Eisenspeicherkrankheit 
¦ Schädigung auch des exokrinen und endokrinen Pankreas 
¦ Hämosiderinablagerungen im Interstitium, in den Drüsenazini und Inseln mit progredienter Parenchymfibrose: „Rost - Pankreaszirrhose“ 
¦ nur selten exokrine Pankreasinsuffizienz 
¦ Häufiger Diabetes mellitus 
Pankreatitis

Definition::

Erkrankung der Bauchspeicheldrüse, bei der die Selbstverdauung (Autodigestion) vorherrscht, die mit Entzündungs - und Vernarbungsprozessen einhergeht 

Verläufe::       einmalig oder rezidivierend 
Formen::        akut, chronisch, begleitend
Akute Pankreatitis

Ursachen: Ursachen:

Gallenwegserkrankungen (USA: 30%) 
Chronischer Alkoholabusus (USA: 50%) 
Oberbauchoperationen (5%)
Pankreasgangobstruktion (2%) 
Selten:  Hyperkalzämie , Urämie,  Hyperlipoproteinämie,  Medikamente 
Akute Pankreatitis

Ausschlaggebend: Ausschlaggebend:

¦ Freisetzung von Trypsin aus Trypsinogen mit Aktivierung der Phospholipase A2 
Diskutierte Auslöser: Diskutierte Auslöser:

¦ Stase des Pankreassekretes 
¦ Trypsinselbstaktivierung 
¦ Proteaseaktivierung 
¦ Inaktivierung der Proteaseinhibitoren 
¦ Aktivierung von Lipase und Phospholipase durch Gallensäuren

Akute Pankreatitis: Milde Form

¦ Peripankreatische Fettgewebsnekrosen 
¦ interstitielles Ödem 
¦ lipolytische Nekrosen im perivaskulären und periduktulären Bindegewebe 
¦ Pankreas geschwollen, grau verfärbt 
¦ verwaschene Azinusstruktur 
¦ Hyperamylasämie und Hyperlipasämie 
¦ bei persistierendem Ödem interstitielle Fibrose möglich 
Akute Pankreatitis:: Schwere Form

¦ Zusätzlich über Proteasenaktivierung Nekrosen des Pankreasparenchyms und der Pankreasgefäße 
¦ Hämorrhagisch -nekrotisierende Entzündung 
¦ zundrig -graue, teils bräunliche Bezirke 
¦ Kalkspritzernekrosen 
¦ Pseudozystische Organisation 
¦ Sekundäre Ergüsse 
Akute Pankreatitis: Komplikationen

¦ Autodigestive Nekrosen angrenzender Hohlorgane 
¦ Pseudozystendurchbruch 
¦ Gastrointestinale Arrosionsblutung 
¦ Toxischer Kreislaufschock 
¦ Verbrauchskoagulopathie 
¦ Stoffwechselentgleisung 
Chronische Pankreatitis

¦ Formalpathogenese wie bei der akuten Form 
¦ meist nur kleinste Parenchymanteile erfaßt 
Formen: Formen:

¦ Obstruktive Formen 
¦ Nicht -obstruktive Formen 

Chronische Pankreatitis mit 

diffuser Fibrose

¦ 10 % fokale autodigestive Nekrosen 
¦ 40 % Pseudozysten 
¦ Vernarbung beginnt perilobulär, dann azinär bis zur totalen Narbe des exokrinen Pankreas 
¦ Intimafibrose der Arterien 
¦ Vernarbung und Dilatation der Gänge mit Sekreteindickung und Steinbildung 
¦ Gangdilatation mit mukoider  Transformation, papillärer Hyperplasie, Plattenepithelmetaplasie 
¦ periinsulär fibrosierte Inseln 
¦ fibrotisch -obliterierte Arterienäste 
¦ Vernarbung der Duodenalwand 
¦ Hyperplasie der Brunner´schen Drüsen 
Chronische Pankreatitis mit

segmentaler Fibrose
¦ 40 % der Fälle segmentales Geschehen
Unterformen: Unterformen:

¦ Schwanzpankreatitis: nach (OP -)Trauma, akuter Pankreatitis 
¦ Rinnenpankreatitis: Vernarbung des dorsokranialen Pankreaskopfes, häufig Duodenal - und Choledochusstenosen 
¦ Divisumpankreatitis: Fibrosierungsprozeß mit Verschmelzung beider Organanlagen bei embryonalen Gangsystemen 
Chronische Pankreatitis:

Obstruktive Formen

¦ Verlegung des D. pancreaticus major durch Pseudozyste, Tumor oder Narbe 
¦ Stromaufwärts des Passagehindernisses exokrines Pankreas atrophisch und periduktal fibrosiert 
¦ dichte Lagerung der Inseln 
Chronische Pankreatitis:

Komplikationen

¦ Gastrointestinale Blutungen 
¦ Pseudozysten 
¦ Duodenal - und Kolonstenosen 
¦ Obstruktiver Ikterus 
¦ Exokrine Pankreasinsuffizienz: Obstipation, Diarrhö, Steatorrhö 
¦ Pankreatogener Diabetes mellitus 

Tumorartige Läsionen

¦ Kongenitale Zysten 
¦ Retentionszysten 
¦ Neoplastische Zysten 
¦ Pseudozysten

Exokrine Pankreastumoren

Adenome: Adenome:

¦ Muzinöses Zystadenom: 3 -20 cm großer Tumor, vorwiegend Korpus -Schwanz - Bereich, meist mit papillären Anteilen 
¦ Mikrozystisches Adenom: bes. Frauen mittleren Alters, oft größer als 10 cm, schwammartige Struktur

Duktales Karzinom

¦ meist im Pankreaskopf 
¦ 80 % aller Pankreaskarzinome 
¦ Gipfel: 4..-6. Dekade, m:w = 1,5:1 
¦ Disponierend: Zigarettenrauchen, fettreiche Ernährung, Diabetes mellitus 
¦ derb-weiße Schnittfläche 
¦ desmoplastische Stromareaktion 
¦ Perineurale Ausbreitung 
Sonderformen::

¦ Muzinöses Adenokarzinom (Gallertkarzinom) 
¦ Adenosquamöses Karzinom 
¦ Pleomorph-riesenzelliges Karzinom 
Allgemein::

¦ Bevorzugt lymphogene Metastasen 
¦ Hämatogen: Leber, Lungen 
¦ Oft Venenthrombosen 
Azinuszellkarzinom

¦ 1 % aller Pankreastumoren 
¦ meist in der 5. Dekade, m:w = 2,5:1 
¦ bevorzugt im Schwanz 
¦ azinäre und trabekuläre Verbände 
¦ PAS-positives Zytoplasma am apikalen Zellpol 
¦ Nachweis von Amylase, a1-Antitrypsin, Lipase 

¦ Gelegentlich Lipaseübertritt ins Blut
Endokrine Pankreastumoren

¦ Ätiologie unbekannt 
¦ meist solitärer runder Tumor 
¦ Durchmesser zwischen 1– 5 cm 
¦ Solide, tarbekuläre und pseudoglanduläre Anordnung 
¦ Teilweise mit hyalinem Stroma 
¦ Malignitätskriterien: Metastasen und Infiltration anderer Organe 
Insulinom:

¦ häufigster endokriner Pankreastumor 
¦ gesteigerte Insulinproduktion 
¦ in 50 % auch Glukagon und PP-Bildung

¦ 10 % maligne 
¦ meist 1– 2 cm groß 
¦ histologisch meist den B-Inselzellen entsprechend 
¦ Klinisch: Hypoglykämie-Syndrom 
Gastrinom:

¦ zweithäufigster endokriner Tumor 
¦ Gastrinhypersekretion 
¦ Malignitätsrate 60 – 90 % 
¦ meist 2– 4 cm groß 
¦ in der Hälfte der Fälle außerhalb des Pankreas 
¦ Klinisch: Zollinger-Ellison-Syndrom 
VIPom (= vasoaktives intestinales Polypeptid)
¦ Sehr selten, m:w = 2:3 
¦ Malignitätsrate 50 % 
¦ Verner-Morrison-Syndrom: wäßrige Durchfälle, Hypokaliämie, Achlorhydrie 
(pankreatisches Cholerasyndrom)
Endokrine Pankreastumoren

Glukagonom:

¦ selten, m < w 
¦ Pankreasschwanz bevorzugt 
¦ A-Zell-Tumor mit exzessiver Glukagon - Bildung  
¦ Klinisch: Diabetes mellitus, nekrolytische migratorisches Erythem, Anämie 
Nicht -funktionelle Tumoren: Tumoren:

¦ 10 – 30 % der Tumoren 

¦ oft sehr groß 
¦ keine hormonelle Symptomatik 
¦ viele mit Produktion eines pankreatischen Polypeptids 
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