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Pathogenesis, Clinical and X-Ray Peculiarities of Diffuse
Endoalveolar Pulmolithiasis

Abstract, The authors discuss in detail the eticlogy, pathogenesis, pathological-anatomical,
clinical and radiological picture of diffuse endoalveolar pulmolithiasis. They maintain that
innate anomalies in the metabolism of the alveolar cells and exogenous noxious agents give
rise to increased production of superficial active substance (surfactant) of the lung alveoli.
Being a physiological product of the lung alveoli, this substance does not cause reactive in-
flammatory changes. In the course of time, degenerated elements of the superficial active
substance form a mucoproteinous basis (matrix) upon which caleium salts are deposited.

The authors report 11 cases of this rare disease. They admit that subjective complaints
arc missing in initial and non-complicated pulmolithiasis because microlites (microstones) lie
freely in the alveoli and do not bring about the appearance of an alveolar-capillary block.
Some X-ray peculiaritiesinthe observed cases have been mentioned : retouching of the heart and
diaphragm contours in initial cases, similar qualitative characteristics of X-ray and morpho-
logical changes in the family appearance of the disease, and the appearance of the so-called
“pearl necklaces’ in the X-ray picture of the lungs during the advanced stage of the disease.
The authors propose a new X.ray classification of pulmolithiasis, and maintain that the dis-
ease yields pathognomonic X-ray images which offer a reliable diagnosis without the perfor-
mance of diagnostic thoracthomy or a biopsy investigation of the lung.

Zusammenfassung. Die Autoren vermitteln einen ausfithrlichen Uberblick aiber Atiologie,
Pathogenese, pathologisch-anatomisches, klinisches und rontgenologisches Bild der Pulmo-
lithiasis endoalveolaris diffusa. Es wird die Auffassung geduflert, dafl es infolge einer ange-
borenen Anomalie des Alveolarzellstoffwechsels zu ciner vermchrten Produktion des Ober-
flichenfilms (Surfactant) der Lungenalveolen kommt. Diese Substanz verursacht keine re-
aktive Entziindung, weil es sich um ein physiologisches Produkt der Lungenalveolen handelt.
Spiter bilden die degenerierten Elemente des Surfactants eine mucoproteide Matrix, in der
verschiedene Kalksalze ablagern.

Die Autoren berichten auch iiber 11 Félle dieser Erkrankung. Sie nehmen an, daf bei einer
initialen und unkomplizierten Pulmolithiasis subjective Beschwerden fehlen, weil die Mikro-
lithen frei in den Alveolen liegen und daher nicht geeignet sind, eine Stérung im Sinne eines
alveolo-capilliren Blockes zu verursachen. Es wird auf einige rontgenologische Besonderheiten
hingewiesen: verwaschene Herz- und Zwerchfellkonturen, &hnliche quantitative Charakteri-
stik der rontgenmorphologischen Verinderungen bei dem familiiren Auftreten und Befund
der ,,Perlketten* auf {bersichtsaufnahme beim fortgeschrittenen Stadium der Krankheit.
Die Autoren schlagen eine neue réntgenologische Klassifikation der Pulmolithiais vor. Sie
vertreten die Auffassung, dafi die Krankheit pathognomonische Rontgenbilder anbietet, die
erlauben, die Diagnose mit Sicherheit zu stellen.
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Die Pulmolithiasis endoalveolaris diffusal ist eine seltene, wahrscheinlich here-
ditér bedingte Erkrankung, réntgenologisch gekennzeichnet durch fiber beide
Lungen dicht verstreute miliare, kalkdichte Fleckschatten. Die Krankheit ist
erstmals 1918 von Harbitz pathologisch-anatomisch beschrieben worden. 1932
teilt Schildknecht den Sektionsbefund einer 45jihrigen Frau mit, bei welcher die
Lungen mit zahlreichen miliaren intraalveoldren Verkalkungen durchsetzt waren.
Die Konkremente zeigten eine negative Amyloidreaktion. 1935 fithrt Puhr den
Begriff ,,Microlithiasis alveolaris pulmonum® ein. 1951 diagnostizierten V. Michai-
loff und Lindig erstmals die Krankheit an Patienten durch Punktionsbiopsie der
Lungen. Zahlreiche klinische, rontgenologische und pathologisch-anatomische
Einzelbeobachtungen haben unsere Kenntnisse iiber dieses Krankheitsbild ver-
mehrt, Die Zahl der bis heute veroffentlichten Falle betrdgt anndhernd 125.

Atiologie und Pathogenese der eigenartigen endoalveoliren Konkrementbildungen sind
noch ungeklirt.

Die dlteste Hypothese bringt die Entstehung der Konkremente mit Stauungserscheinun-
gen in den Lungen in Beziehung (Schildknecht, Leicher, Lindig). Puhr und Klemm vermuten
als wichtigste Ursache eine Stérung im Calciumstoffwechsel (die sogenannte Calciumblockade).
Petranyi und Zsebék sind der Meinung, dafi rezidivierenden Entziindungsprozessen im Inter-
stitium der Lungen eine erhebliche Bedeutung zukomme. V. Michailoff und Manz halten die
Anwesenheit eines infektidsen Agens (saccharomyees lithogenes, histoplasma capsulatum und
anderes) von Bedeutung. Meyer u. Mitarb. vermuten eine hyperimmune Reaktion gegen ver-
schiedene Antigene. Candreviotis nimmst eine rheumatische Infektion oder den Erreger der
Parotitis epidemica als wichtige dtiologische Faktoren an. Andere Erforscher (Finkbiner u.
Mitarb., Chinachoti u. Lang Chai) heben die Einfliisse der Staubinhalation (Ziegelsteinstaub,
Tabakschnupfen) fiir das Auftreten der Krankheit hervor. Esquerro-Gomez u. Mitarb, weisen
auf die Bedeutung der Umwelt und Staubexposition bei der Verarbeitung des Eisenerzes und
des Kaolin hin. Neitscheff und Dertlieff vermuten einen Ursachenkomplex aus Infektions-
erregern, radiosktiven Ausstrahlungen, endokrinen Stérungen und Familienveranlagungen.
Sosman u. Mitarb. sind der Meinung, daB angeborene Abweichungen im Alveolarzellstoff-
wechsel (wahrscheinlich das Fehlen eines Enzyms) vorliegen. Badger u. Mitarb. vertreten die
Hypothese fiir értliche Verdnderungen in den Konzentrationen der Wasserstoffionen, Taxay
u. Mitarb. weisen erstmals auf die Verwandtschaft zwischen Pulmolithiasis, Lungen-
alveolarproteinose und Lungenamyloidose hin. Diese Autoren halten die Umwandlung der
Alveolarproteinose und Lungenamyloidose in Mikrolithen fiir méglich.

In der letzten Zeit sind wiederholt Beobachtungen von familifiren Vorkommen
der Pulmolithiasis vertffentlicht worden, die eine genetische Grundlage des
Krankheitsbildes wahrscheinlich machen. V. Michailoff beschrieb 3 Falle in einer
Familie und beobachtete die Krankheit in zwei Generationen. Seither sind 61
Fille aus 20 Familien in der Literatur verdffentlicht worden. W. Nitscheff u. St.
Stereff lassen eine kombinierte Wirkung exogener Noxen und genotypischer Fak-
toren zu. Maestri u. Lojodice #uBern die Ansicht, daf8 sich die Krankheit auf re-
zessiven Weg mit einer dominanten Mutation vererbt. Burget u. Reginster
unterstreichen auch die Bedeutung der wahrscheinlich rezessiven Vererbung des
die Krankheit verursachenden Gens. Sie fiithren folgende Beweisgriinde an: Die
Abwesenheit der Pulmolithiasis inmitten der Eltern und der allen Geschwister
der Erkrankten, kein Auftreten der Krankheit in 3 nacheinanderfolgenden Gene-
rationen und verhiiltnismiaBig gréfBerer Prozent der Ehen unter Verwandten in
der Familie der Patienten. Nach ihrer Meinung zeigt die Verteilung der Kranken

1 Dieser Name wurde 1951 von V. Michailoff vorgeschlagen.
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bei den sporadischen Fillen ein Uberwiegen der Minner, bei den familidr auftre-
tenden Fillen ein Uberwiegen der Frauen.

Sze-Piao u. Chi-Chung (1963) beschrieben 2 Fille (ein Méadchen, 2 Jahre und
10 Monate alt und ein vierjahriger Knabe), die auf einen Beginn der Krankheit
im Kleinkindesalter hinweisen. Die Auffassung von hereditdrem Charakter wird
durch Mitteilung Caffreys u. Altmans (1965) bestétigt. Sie stellten histologisch
auBler der hyalinen Membranen disseminierte, intraalveolar-liegende Mikrolithen
von 0,2 mm Gréfie bei Zwillingen fest, die einige Stunden nach der Geburt
gestorben waren.

Bisher fehlen genaue und zuverldssige Angaben iiber die Pathogenese der Krank-
heit. Eine grofie Anzahl Autoren sind der Meinung, daBl sich zuerst aus einem
intraalveolar-liegenden Exsudat cine mucoproteide Substanz formiert, die sich
spéter mit Kalksalzen impragniert. Uehlinger betrachtet diese Substanz als Folge
der aktiven Alveolarsekretion oder vermutet ihre Entstehung durch zerfallene
Alveolarzellen. Morandi erklirt die Bildung von Mikrolithen durch den Austritt
von Serum in die Alveolarrdume, Diese Dysorie tritt nach seiner Meinung jedesmal
dann auf, wenn sich eine neue Schicht {iber die Konkrementen ablagert. Drinkovie
u. Mitarb. verweisen auf die Moglichkeit einer durch eine angeborene Stérung der
Karboanhydrase ausgelosten lokalen Alkalose mit Begiinstigung der Ablagerung
von Caleiumsalzen im intraalveoldren Exsudat. St. Strumeliev vertritt die Aunf-
fassung, dall es infolge einer angeborenen Anocmalie des Alveolarzellstoffwechsels
zu einer vermehrten Produktion des Oberflichenfaktors (Surfactant) der Lungen-
alveolen komme, Diese Substanz verursacht keine reaktive Entziindung, weil es
sich um ein physiologisches Produkt der Lungenalveolen handelt. Spéter sollen
gich in den Abbauprodukten des Oberflichenfaktors Kalksalze ablagern. Die von
Caffey u. Altmann bei Zwillingen gefundenen hyalinen Alveolarmembranen, deren
Entstehung ebenfalls mit einer Sehidigung des Oberflichenfaktors in Verbindung
gebracht wird, stiitzen diese These,

Der autoptische Befund der pulmonalen Mikrolithiasis ist sehr charaktemstlsch
Die Lungen sind grof3, verdichtet und ibergewichtig. Manser bestimmte das Ge-
wicht der rechten Lunge mit 2580 g, der linken Lunge mit 2520 g. Beim Schneiden
der Lunge hort man ein deutliches Knistern, beim Abtasten fithlt man feinkornige
Unebenheiten, wie beim Bestreichen von Glaspapier.

Histologisch enthalten die Alveolen zu Beginn der Krankheit konzentrisch auf-
geschichtete Eiweilmassen, die sekundir in unterschiedlichen Mengen Calcium-
phosphat, Calciumkarbonat, Magnesiumkarbonat, sowie Spuren von Eisen, Na-
trinm, Kalium, Strontium und Aluminium einlagern. Das Réntgenstrahlen-
Brechungsmodell (Debye-Scherrer) ergibt ein Komplexsalz von der Struktur-
formel des Hydroxylapatits.

Die Mikrolithen sind 5—30 Mikronen groB. Sie haben meist eine Kugelform
und liegen frei in den Alveolen. Nur ausnahmsweise liegen die Mikrolithen im
Lungen-Zwischengewebe.

Das fortgeschrittene Stadium der Krankheit ist durch eine Fibrosierung des
Zwischengewebes und durch eine erhebliche Atrophie des Alveolarepithels cha-
rakterisiert. In dieser Phase sind die Mikrolithen nicht mehr gleichméBig iiber die
Lungenschuittfliche verteilt, sondern finden sich in den basalen Lungenabschnit-
ten gehduft. Gleichzeitig entwickelt sich in den Lungenspitzen ein grofiblasiges
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obstruktives Emphysem. Die zunehmende interstitielle Lungenfibrose ist mit einer
Verminderung des Gesamtquerdurchmessers der Lungenkapillaren verbunden.
Diese, zusammen mit der interstitiellen Fibrose, haben eine Mehrbelastung der
rechten Herzkammer und schlieBlich eine Insuffizienz des rechten Herzens zur
Folge.

In der Literatur finden sich vereinzelte Beobachtungen iiber die Kombination
der Mikrolithiasis pulmonum mit einer Lithiasis in anderen Organen. V. Michailoff
u. Mitarb., wie Badger, verffentlichten je einen Fall von Mikrolithiasis der Lungen
und doppelseitiger Nephrolithiasis. Portnoy beobachtete die Kombination mit
einseitiger Nephrolithiasis. Varma weist auf gleichzeitige Kalkablagerungen im
Perikard hin. Die auflerordentliche Seltenheit dieser Kombinationen erlaubt nicht
einen Zusammenhang mit einer allgemeinen Steindiathese anzunehmen.

Nach Uehlinger bestatigten die langjahrigen Beobachtungen iiber die Pulmo-
lithjasis einen verhdngnisvollen Krankheitsverlauf in drei Phasen:

1. Die Friihphase, die, besonders bei jungen Patienten, tiber Monate und Jahre
ganz symptomlos verlaufen kann. Vereinzelt kommen die Krankheitserscheinungen
Husten mit schleimigen Auswurf, Haemoptysis und Miidigkeit vor.

2. Eine iiber Jahrzehnte dauernde zweife Phase der kompensierten Pulmolithi-
asis mit interkurrenten Bronchitiden und Bronchopneumonien. Die Ausnutzung
der Atemreserven und die Vermehrung der Erythrocyten sichert noch eine genii-
gende Blutsittigung mit Sauerstoff.

3. Eine terminale Phase mit den Zeichen einer respiratorischen und Herz-
Insuffizienz. Sie dauert in der Regel 1 Jahr. Fithrende Symptome sind: Atemnot,
schwarze Cyanose, Trommelschlegelfinger und Erscheinungen der Rechts-Insuf-
fizienz des Herzens.

Die Lungenfunkiionspriifungen weisen bei einer unkomplizierten Pulmolithi-
asis charakteristische Zeichen auf: Niedrige Sattigung mit Sauerstoff nach korper-
licher Belastung, niedriges Compliance und Diffusionsstérungen (Roher u. Michel).
Die von Sosman, Sato und Viswanathan bei 3 Kranken durchgefithrten Herz-
Katheterisierungen beweisen einen normalen Drucek in der rechten Herzkammer
und in den Pulmonalarterien sowie eine normale Sittigung mit Sauerstoff in der
Ruhe. Maser stellte bei einem Kranken mit fortgeschrittener Pulmolithiasis und
kardiopulmonaler Insuffizienz eine Erhohung des Druckes in der rechten Herz-
kammer zu 73 mm Hg. und eine Erniedrigung der Sauerstoffsittigung bis zu 679,.

Der physikalische Untersuchungsbefund entspricht der Norm. Charakteri-
stisch fiir die Mikrolithiasis ist die Dissoziation zwischen der spéarlichen oder feh-
lenden klinischen Symptomatik und dem ausgepragten Rintgenbefund (V. Michai-
loff, Lindig, Petranyi u. Zsebtk, Sosman u. Mitarb., Musshoff u. Weinreich). Das
Initialstadium manifestiert sich durch eine Vermehrung der Lungenzeichnung
und durch unzéhlige, dicht angehidufte, symmetrisch und gleichméaBig in den bei-
den Lungen disseminierte submiliare Herde,

Im Réntgenbild sind die Lungen wie ,,mit feinen, zarten Stdubchen iberstreut®
(W. Nitscheff). Die in der Nachbarschaft des Herzens, des Zwerchfells und der
lateralen Lungenteile dicht angehduft liegenden Fleckschatten verleihen ein re-
tuschiertes Aussehen dieser Organe. W. Nitscheff u. St. Sterefl sehen das Retu-
schieren der Herz- und Zwerchfellkonturen als ein pathognomisches Frithzeichen an.
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Im Laufe der Zeit nehmen die miliaren Knotchenschatten in kaudo-apikaler
Richtung zu. Sie werden grofler und schattendichter. Von den beiden Lungen-
wurzeln strahlen nach Schliisselbeinen radidre, zarte Strangschatten aus. Spater
haufen sich die Fleckschatten in den mittleren basalen Lungenteilchen so dicht
an, dafl sie eine massive, kompakte Verschattung verursachen und die Konturen
des Herzens und des Zwerchfells verwischen. In den Oberfeldern sieht man eine
durch das Spitzenemphysem bedingte erhdhte Transparenz.

Die tomographische Untersuchung bestétigt das Fortschreiten der réntgen-
morphologischen Veranderungen in Richtung von den Lungenbasen zu den Lun-
genspitzen. Nach Krokowski u. Michel wird diese Erscheinung von 2 physikali-
schen Faktoren verstirkt:

1. Die Lunge besitzt eine kegelartige Form, deswegen gehen die Réntgen-
strahlen im Bereich des Ober- und Mittellappens einen kiirzeren Weg hindurch.
Da die Verkalkungen gleichmiBig in den beiden Lungen verteilt sind, tritt in
basalen Abschnitten eine intensivere Absorption der Rontgenstrahlen auf.

2. Die Mikrolithen verursachen eine Erhohung der Strahlenabsorption, das
Spitzenemphysem dagegen — eine Herabsetzung. Jedenfalls stellt das Rontgen-
bild der Lungenoberfelder eine Summation der verschiedenen Werte der Absorp-
tion dar.

Krokowski u. Michel machen aufmerksam auf die quantitativen Serienunter-
suchungen der réntgenmorphologischen Verdnderungen mit Hilfe der sogenannten
relativen Photometrie. Diese Autoren fithren eine photometrische Analyse auf
einen und den selben Abschnitt der rechten Lunge iiber einen Zeitraum von 12
Jahren durch und vergleichen die Verdnderungen in der Transparenz. Die ein-
gehende Analyse der Ergebnisse zeigt, dafl die ersten 2 klinischen Phasen, deren
Lungensymptomatologie uncharakteristisch ist, sich photometrisch deutlich von
der SchluBphase unterscheiden.

V. Michailoff unterscheidet rontgenologisch 2 Formen: eine haufigere, fein-
kornige Form mit Durchmesser der Knétehen von 1 —2 mm und eine (unvergleich-
lich seltenere) mittelkornige Form mit groBeren Fleckschatten von 3—5 mm. Eine
grofle Anzahl Autoren halten das Réntgenbild der Pulmolithiasis so typisch, daB
auf eine Lungenbiopsie verzichtet werden kann.

Die Laboruntersuchungen (BSR, Bluthild, Urinbefund, Blutcalcium, Leber-
funktionsproben und Proteinogramm) liegen gewchnlich im Bereich der Norm.
Selten findet man eine kompensatorische Polyglobulie. Manchmal werden Mikro-
lithen im Auswurf gefunden (Sosman u. Mitarb.). Im Laufe der Jahre, infolge der
Vermehrung der Mikrolithen an Zahl und GréBe, der Entwicklung der Lungen-
fibrose und der Ossifikation der Interlobarsepten, kommt es zu einer Rigiditat der
Lungen, zu einem perinodularen Emphysem und zu einer kompensatorischen
Aufbldhung der Lungenspitzen (Uehlinger). Die Konsequenzen dieser schleichen-
den Transformation sind:

1. Eine Neigung zum Spontanpneumothorax, der manchmal lebensbedrohend
verlauft.

2. Eine respiratorische Insuffizienz mit fortschreitender Belastung des rechten
Herzens und spéter Entwicklung des chronischen cor pulmonale.



Fall 1. Name: Russa Assenowa (., 34 Jahre
Abb. 1a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 26. 4. 1963: unregelmiBig abgerundete, iiber
alle Lungenfelder verstreute kalkdichte Fleckschatten von 2 mm GroBe
Abb. 1b. Die Kontrolliihersichtsaufnahme vom 27. 1. 1965 zeigt eine gewisse Vermehrung
der Fleckschatten
Abb. 1¢. Schichtaufnahme vom 27. 1. 1965: Die feinfleckigen Schatten sind vorwiegend in
den mittleren und unteren Lungenfeldern lokalisiert
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Die Lebensdauer der Befallenen ist unterschiedlich: von 5--6 Jahren bis zu
einigen Jahrzehnten. Velasco beobachtete einen Krankenverlauf tiber einen Zeit-
raum von 40 Jahren.

Bisher ist eine kausale Behandlung der Kraukheit nicht bekannt. Bei den
Komplikationen werden Kardiotonica, Antibiotica, Sauerstoff und andere Arznei-
mittel angewandt. Eine voriitbergehende Verbesserung beobachtete Badger nach
einer dauernden Behandlung mit Corticosteroiden. Giinstige Arbeits- und Lebens-
bedingungen verzogern die Entwicklung der kardio-pulmonalen Insuffizienz und
verhiiten rezidivierende respiratorische Infektionen.

Wir hatten die Moglichkeit, 11 Fille mit Pulmolithiasis zu beobachten (6 von
diesen Fillen werden erstmals vertffentlicht).

Fall 1. R. A. G., 34 Jahre, Hausfrau. Im April 1963 wird bei einer Réntgenreihenuntersu-
chung ein pathologischer Lungenbefund festgestellt. Die Patientin hatte keinerlei Beschwer-
den. Der physikalische Lungenbefund ist normal. [Augenhintergrund und EKG 0.B.]

Réntgenbefund. Auf der Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 28. 4. 1963 (Abb. 1a) sieht
man in einer feinen Netzzeichnung unregelmiilig abgerundete Fleckschatten von 1—2 mm
GroBe. Sie sind iiber alle Lungenfelder verstreut, aber in den unteren und mittleren Feldern
gehiuft. Sie zeigen ausgeprigte Rontgendichte und scharfe Grenzen. Die Rontgenaufnahme
2 Jahre spiter, vom 27. 1. 1965 (Abb. 1b), zeigt eine gewisse Vermehrung der Fleckschatten.
Auf der Schichtaufnahme (Abb. 1¢) wird sichtbar, da8 die feinfleckigen Schatten vorwiegend
in den mittleren und unteren Lungenfeldern lokalisiert sind.

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:100000, 1:1000000,
1:10000000 — negativ. SR 24/38 mm. Blutbild: Ery. 4320000, Hb 83%,, Leuko 5600, Stabk.
1%, Seg. 50%,, Eo. 4%,, Lymph. 42%, und Mono. 3%,. EiweiB im Blutserum 6,4%,. Proteino-
gramm: Albumin -+ o;-Globulin 42%,, x2-Globulin 12,7%, §-Globulin 17,6% und y-Globulin
27,4%,. Weltmannsches KB 6, Thymoltribungstest 35 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Se-
rumbilirubin 0,329,. Blutzucker 120 mg-%,. Blutcalcium 9,6 mg-9,, anorganischer Phosphor
im Blutserum 4,03 mg-%,. Blutenzyme: Alkalische Phosphatase 3,72 EB, Aldolase 2 E,
SGOT 20 EW, SGPT 22 EW., Urin o.B., Wassermann und Kahn negativ. Vitalkapazitit
2970 ml (90,909, des theoretisch berechneten).

Wihrend der zweijihrigen Beobachtungszeit bleibt die Patientin beschwerdefrei.

Fall 2. V. T. J., 26 Jahre (Schwester des Krankenfalls Nr. 1). Bei einer Rontgenreihen-
untersuchung im April 1963 werden Lungenverinderungen festgestellt. Die Patientin ist be-
schwerdefrei; der physikalische Lungenbefund ist normal. [Augenhintergrund, Bronchoskopie
und EKG 0.B.]

Rintgenbefund: Die Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 28. 4. 1963 zeigt, daB alle
Lungenfelder gleichméBig mit runden Fleckschatten von 1—2 mm Gré8e und scharfen, doch
unregelmiBigen Grenzen und ausgeprigter Rontgendichte iibersidt sind. Nur die Lungen-
spitzen sind wenig befallen. Die Kontrollaufnahme 2 Jahre spiter, vom 27. 1. 1965 (Abb. 2a),
zeigt eine Vermehrung, VergroBerung und Verdichtung der Fleckschatten, insbesondere in
den mittleren und unteren Lungenfeldern. Die Herzkonturen und teilweise auch die des
Zwerchfells sehen wie retuschiert auns. Auf der Kontaktaufnahme (Abb. 2b) des mittleren
Felds links sind eine feine Granulierung und ein begleitendes perinodulares Emphysem sicht-
bar. Die Rontgenographie der Finger und der Zehen ergab keine Veridnderungen.

Laboratoriumsbefunde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:100000, 1:1000000.
1:10000000 — negativ. SR 8/20 mom. Blutbild: Ery. 4020000, Hb 82%,, Leuko 7100, Stabk,

Fall 2. Name: Vela Todorows J., 26 Jahre

Abb. 2a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 27. 1. 1965: Alle Lungenfelder sind gleich-
miBig mit runden Fleckschatten von 1—2 mm Gréfle ibersit
Abb. 2b. Kontaktaufnahme von Abb. 2a (Ausschnitt linkes Mittelfeld): Feine Granulierung
und ein begleitendes perinodulires Emphysem
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Abb, 2
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Fall 3. Name: Janko Todorov J., 35 Jahre

Abb. 3. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 27. 1. 1965: Kleinfleckige, iiber alle Lungen-
felder disseminierte, scharf umrandete Schatten von 1—2 mm Gréfle

2%. Seg. 699%,, Eo. 1%,, Lymph. 26%,, Mono. 2%,. Eiwei} im Blutserum 6,40g-%,. Proteino-
gramm: Albumin 60,049, Globuline: a; 9,48Y%,, «a 7,00%,, § 10,20%,, v 12,54%,. Weltmann-
sches KB 6, Thymoltrabungstest 44PhE; Cadmiumreaktion negativ. Blutzucker 90 mg-9%,.
Blutealcium 10,60 mg-%,, anorganischer Phosphor 3,72 mg-9%,. Fibrinogen im Blutserum
232 mg-%,. Blutenzyme: alkalische Phosphatase 3,72 EB, Aldolase 3 E, SGOT 8 EW und
SGPT 6 EW. Urin 0. B. Wassermann und Kahn negativ. Vitalkapazitit 3100 ml (83,709, des
theoretisch berechneten).
In einem Zeitraum von 2 Jahren hatte die Kranke keine Beschwerden.

Fall 3. J.T. J., 35 Jahre, Arbeiter in einer LPG, Bruder der Krankenfille Nr. 1 und 2. Als
Arbeitsdienstverpflichteter arbeitet er im Jahre 1952 in einem Bergwerk. Bei einer RRU am
28. 4. 1963 werden Lungenverinderungen festgestellt. Der Patient klagt iiber etwas Husten
und leichtes Ermiiden bei korperlicher Anstrengung. Nach kurzfristiger Behandlung heilen
die bronchitische Erscheinungen ab.

Physikalischer Status o.B.

Fall 4. Name: Hristina Petrowa Mladenowa-D., 31 Jahre

Abb. 4a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 16. 5. 1967: In einer feinen netzartigen
Zeichnung sieht man unregelmiBig abgerundete Fleckschatten von 1—2 mm GroBe, die in
allen Lungenfeldern verstreut sind

Abb. 4b. Die Kontaktaufnahme des linken Oberfeldes der Abb. 4a ergibt eine harte Granulie-
rung mit ausgeprigtern Emphysem
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Die Rintgenibersichtsaufnakme der Lungen vom 28. 4. 1963 zeigt iiber allen Lungenfel-
dern verstreute, kleinfleckige Schatten von 1—2 mm GréBe. Die Lungenspitzen sind verhilt-
nismiBig frei. Die Fleckschatten sind scharf umrandet, sehr schattendicht. Die Hili sind un-
verindert. Die Kontrollaufnahme vom 27. 1. 1965 (Abb. 3) zeigt eine gewisse Vermehrung,
VergroBerung und Verdichtung der Fleckschatten, besonders entlang den Herz- und Zwerch-
fellkonturen, wodurch die Grenze dieser Organe wie retuschiert dargestellt werden.

Laboratoriumsbefunde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:100000, 1:1000000,
1:10000000 — negativ. Blutbild: Ery. 4060000, Hb 829, Leuko. 4900, Stabk. 2%,, Seg. 689,
Lymph. 28%,, Mono. 29%,. Eiweill im Blutserum 6,40 g-%,. Proteinogramm: Albumin 52,349 ;
Globuline: a; 11,36%,, «2 8,52%, § 12,78%, y 14,00%,. Weltmannsches KB 4, Thymoltriibungs-
test 30 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Blutzucker 80 mg-9,. Anorganischer Phosphatase
4,34 mg-%, ; Fibrinogen im Blutserum 262 mg-%,. Blutenzyme: Alkalische Phosphatase 1,55
EB, Aldolase 2 E, SGOT 16 EW und SGPT 5 EW. Urin o. B., Wassermann und Kahn negativ.
Vitalkapazitit 3900 ml, (81,29, des theoretisch berechneten).

Fall 4. H. P. M., 31 Jahre, Arbeiterin. Ihre Krankheit wurde bei einer prophylaktischen
Rontgenuntersuchung entdeckt. Bei der Klinikaufnahme war die Patientin beschwerdefrei.

Physikalischer Lungenbefund normal.

Rintgenbefund: Auf der Ubersichtsaufnahme von 1966 sind beide Lungenfelder durch
zahllose, dicht gehdufte, feine kalkharte Fleckschatten von 1—2 mm GroBe iibersat. Die
Knotchen haben scharfe Grenzen. Die Lungenspitzen sind relativ frei. Die Herz- und Zwerch-
fellkonturen sind schwer zu erkennen. Die Rontgenographie von 1967 (Abb. 4a) zeigt den
selben Befund. Die Kontaktaufnahme (Abb. 4b) des linken Oberfeldes ergibt eine harte Gra-
nulierung mit ausgeprigtem Emphysem. Rontgenuntersuchungen der Schidel, der Finger
und der Zehen o.B.

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000, 1:100000,
1:1000000 — negativ. SR 15 mm. Blutbild: Ery. 3600000, Hb 75%,, Leuco 8500, Stabk. 29,
Seg. 55%, Lymph.40%,, Mono. 3%,. Proteinogramm: Albumin 52,5%,, Globuline: a1 7%,
ag 10%,, 8 11,5%,, y 19%,. Weltmannsches KB 7, Thymoltribungstest 25 PhE, Cadmiumreak-
tion negativ. Blutzucker 110 mg-9,. Blutcalcium 12 mg-%,, anorganischer Phosphor 5,3 mg-%,.
Urin o.B. Wassermann und Kahn negativ. Vitalkapazitdt 2650 ml (919, des theoretisch be-
rechneten). Augenhintergrund und EKG o.B.

Im Laufe eines Jahres fehlen bei der Patientin Krankheitsbeschwerden. Unterdessen
wurden die Geschwister der Patientin untersucht. Ausgedehnte Verinderungen in Lungen
wurden bei einem der Brider gefunden. Es handelt sich um:

Fall 5. N. P. M., 26 Jahre, Arbeiter. Im Kindesalter hat er eine bilaterale Pneumonie
durchgemacht. Im Jahr 1958 wird anldBlich einer militdrischen Tauglichkeitsuntersuchung
im Lungenréntgenbild eine doppelseitige kleinherdige Verschattung aufgedeckt. Mit der Dia-
gnose ,,Sarkoidose‘* wird N. P. M. dienstfrei. Im August 1965 erkrankt er an einer doppelseiti-
gen Bronchopneumonie. Auf der damaligen Lungenrontgenaufnahme (1965) kleinherdige,
iiber beide Lungenfelder symmetrisch verstreute, kalkharte Schatten von 1—2 mm GroBe
sichtbar. Die Oberfelder sind verhaltnismiBig frei. Bei der Klinikaufnahme hatte der Kranke
keinerlei Beschwerden. Augenhintergrund und EKG normal; physikalischer Lungenbefund
normal.

Rontgenbefund: Die Ubersichtsaufnahme von 1966 (Abb. 5a) bietet ein typisches Bild:
iiber eine feine, netzartige Zeichnung sieht man unregelmiBig abgerundete Fleckschatten von
1—2 mm Gri8e. Die miliaren Schatten sind in den Lungenmittel- und Untergeschossen dichter
angehiuft. Die Einzelschatten zeigen scharfe, glatte Konturen. In der Lungenkontrollaufnahme
1967 ist die miliare Lungenverschattung unverindert. Auf dem tomographischen Schnitt
(Abb. 5b) siecht man parahilar die ,,Perlketten* von kalkdichten sanddhnlichen Fleckschatten
und diinnen fécherférmigen Streifen. Die Rontgenuntersuchungen der Schidel, der Finger
und der Zehen o.B.
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Fall 5. Name: Nikola Petrov M., 26 Jahre

Abb. 5a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 16. 5. 1966: unregelmiBig abgerundete Fleck-
schatten von 1—2 mm Gréfle, die in allen Lungenfeldern verstreut sind. Die miliare Herde
sind dichter in den mittleren und basalen Teilen angehduft

Abb. 5b. Die Schichtaufnahme vom 15. 5. 1966 zeigt parahilir die ,,Perlketten’ von kalk-
dichten sandihnlichen Fleckschatten und diinnen facherférmigen Streifen

1*
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a b
Fall 6. Name: Maria Georgiewa D., 17 Jahre

Abb. 6a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 23. 1. 1964: Man siebt ein gewisses Befallen
aller Lungenfelder und eine Vermehrung der kleinfleckigen Schatten bis 2 mm sichtbar,
deren. Rintgendichte der der Kalkbildungen entspricht

Abb. 6b. Die Kontrolliibersichtsaufnahme der Lungen vom 23. 6. 1967 bietet einen dhn-
lichen Befund

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000, 1:100000,
1:1000000 negativ. SR 20 mm. Blutbild: Ery. 4200000, Hb 86%,, Leuko. 6500, Stabk. 49,
Seg. 529%,, Eo. 49%,, Lymph. 36%, Mono. 4%, Proteinogramm: Albumin 49%,, Globuline:
oy 8%, g 10,5%, B 199, » 13,5%,. Blutzucker 90 mg-%,. Weltmansches KB 5, Cadmiumreak-
tion negativ. Blutealeium 12 mg-%,, anorganischer Phosphor 4,3 mg-%,. Urin 0.B. Wasser-
mann und Kahn negativ. Vitalkapazitit 4050 m] (85%, des theoretisch berechneten).

Der Kranke hatte keinerlei Beschwerden wihrend der ungefihr zweijihrigen Beobach-
tungszeit und war arbeitsfahig.

Fall 6. M. G. D., 17 Jabre. Die Erkrankung beginnt symptomlos und verlduft iiber eine
Beobachtungszeit von 9 Jahren véllig sturmm. Die pulmonale Mikrolithiasis wird im Alter von
8 Jahren, anldBlich einer prophylaktischen Rontgenuntersuchung aufgedeckt.

Die Rontgen- Ubersichtsaufnakme vom 21. 5. 1958 zeigt zahlreiche, sehr dicht und gleich-
miBig, vorwiegend iber mittleren und basalen Lungenabschnitten verstreute submiliare
Herdschatten von 1 mm GréBe, Die einzelnen rundlichen Knétchen liegen in einer feinma-
schigen Struktur und weisen eine ausgepriigte Rontgendichte und scharfe umrandete Grenzen
auf. Im rechten Lungenfeld, etwa in der Héhe 4. Rippe, verlief parallel eine Haarlinie (fli-
chenhafte Verdichtung der Interlobarpleura). Die Konturen des Herzens und des Zwerchfells
waren deutlich, Auf der Kontrollaufnahme vom 23. 1. 1963 (Abb. 6a) ist ein gewisses Befallen
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Fall 7. Name: Hristo Georgiev D., 15 Jahre

Abb. 7. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 19, 1. 1964: Eine ziemlich gleichmiiBige Aus-

saat von kleinfleckigen, kalkdichten Schatten von 1—2 mm Gréfle. Die Anhdufung dieser

Schatten in den mittleren und basalen Lungenabschnitten verleiht ein retuschiertes Aussehen
der rechten Herzkontur und des Zwerchfells

der Lungenfelder und eine Vermehrung der kleinfleckigen Schatten bis 2 mm sichtbar, deren
Rontgendichte der der Kalkbildungen entspricht. Der linke Rand der Herzsilhoutete und die
Konturen des Zwerchfells sind retuschiert. Die letzte Rontgenaufnahme vom 23. 6. 1967
{Abb. 6b) bietet einen dhnlichen Befund an.

Laboruntersuchungen: Blutbild: Ery. 3680000, Hb 65%,, Leuko. 4000, Stabk. 5%, Seg.
64%, Eo. 4%,, Lymph. 15%,, Mono. 12%,. SR 6/15 mm. Proteinogramm: Albumin 4 «;-Glo-
bulin 559, «2-Globulin 10,3%,, §-Globulin 12,2%, und p-Globulin 22,3%,. Blutcalecium 12,96
mg-%. Weltmannsches KB 7, Thymoltritbungstest 40 PhE. Urin o. B. Wassermann und Kahn
negativ. Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000, 1:100000, 1:1000000 negativ.
Vitalkapazitit 2400 ml (789, des theoretisch berechneten).

Fall 7. H. G. D., 15 Jahre, Bruder des Krankenfalls Nr. 6. Die Mikrolithiaasis wird im
Alter von 6 Jahren anliBlich einer prophylaktischen Lungenuntersuchung aufgedeckt. Sie
verlauft iiber eine Beobachtungszeit von 9 Jahren vollig symptomfrei und ohne Verinderungen
des Lungenrontgenbefundes.

Die Lungeniibersichtsaufnahme vom 21. 5. 1958 zeigt in einer zarten Netzstruktur eine
feinkérnige Granulierung, vorwiegend der mittleren und basalen Lungenteile. Die submiliare
Herde, deren Réntgendichte ausgepriigt war, hatten eine rundliche Form und ein Ausmaf von
1 mm. Die Konturen des Herzens und der Zwerchfellkuppen sind scharf gezogen. Im rechten
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&

Fall 8. Name: Traiko Iliev A., 20 Jahre
Abb. 8a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 25. 1. 1966:
Zahllose, in beiden Lungenfeldern verstreute, kalkdichte,
submiliare und miliare Schatten, deren Grenzen scharf und
glatt sind. Die Lungenspitzen sind verhaltnisméBig wenig
befallen
Abb. 8b. Die Kontrollithersichtsaufnahme der Lungen vom
28. 1. 1969 zeigt ein gewisses Befallen der Oberfelder, eine
Vermehrung und eine VergroBerung der Fleckschatten in
den anderen Lungenabschnitten

Mittelfeld eine feine Haarlinie (lichenhafte Verdichtung der Interlobarpleura). Die Kontroll-
aufnahmen vom 19. 1. 1964 und 22. 6. 1967 (Abb. 7) bieten ein und denselben Befund an: eine
ziemlich gleichm#Bige Aussaat von kleinfleckigen, kalkdichten Schatten von 1—2 mm GrofBe;
die Anhiufung dieser Schatten in den mittleren und bsaalen Lungenabschnitten verleiht ein
retuschiertes Aussehen der rechten Herzkonturen und der des Zwerchfells.

Laboruntersuchungen: Blutbild: Ery. 3420000, Hb 789, Leuko. 8050, Stabk. 2%, Seg.
45%,, Eo. 1%,, Lymph. 48%,, Mono. 4%. SR 2/4 mm. Proteinogramm: Albumin -+ «;-Globulin
48,29 as-Globulin 11,3%, B-Globulin 12,3%, y-Globulin 28,2%. Blutcalcium 10,08 mg-%.
Weltmannsches KB 7, Thymoltrabungstest 16 PhE. Urin o. B. Wassermann und Kahn nega-
tiv. Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000, 1:100000, 1:1000000.

Fall 8. T. 3. A., 20 Jahre, Arbeiter in einer LPG. Bei einer RRU im Jahre 1966 werden
doppelseitige Lungenverinderungen festgestellt. Der Kranke klagt iiber einen Reizhusten mit
schleimiger Expektoration, Brustschmerzen, Midigkeit und Atemnot bei korperlicher Be-
lastung. Auskultatorisch iiber beiden Lungenbasen bronchitische Gerdusche.

Rontgenbefund. Die Ubersichtsaufnahme von 1966 (Abb. 8a) zeigt zahllose, iiber beide
Lungen verstreute, kalkdichte, submiliare und miliare Schatten, deren Grenzen scharf und
glatt sind. Die Lungenspitzen sind verhiltnismaBig wenig befallen. Auf der Kontrollaufnahme
von 1969 (Abb. 8b) wird ein gewisses Befallen der Oberfelder, eine Vermehrung und eine Ver-
groBerung der Fleckschatten in anderen Lungenabschnitten festgestellt. Die Konturen des
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Fall 9. Name: Sadulach Muskov M., 19 Jahre

Abb. 9. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 20. 11. 1959: Die Konturen des Herzens und
der Zwerchfellkuppel, sowie die lateralen Grenzen der Lungen sehen wie retuschiert aus

Zwerchfells und des Herzens sind leicht verwischt. In den mittleren Dritteln der beiden
Lungen sieht man eine ausgedehnte, fleckig erhohte Transparenz, bedingt durch ein perino-
dulares Emphysem.

Histologische Untersuchung des Materials aus Bronchialschleimhaut: chronigche unspezi-
fische Entziindung.

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000, 1:100000,
1:1000000 negativ. SR 14 mm; Blutbild: Ery. 4450000, Hb 87%,, Leuko. 7400, Stabk. 5%,
Seg. 50%,, Lymph. 40%,, Mono. 3%,. Proteinogramm: Albumin + «;-Globulin 59,8Y%,, as-Glo-
bulin 11,2%,, 8-Globulin 11,29, »-Globulin 17,8%,. Weltmannsches KB 6, Thymoltritbungs-
test 41 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Blutcalcium 12 mg-9%,, anorganischer Phosphor
4,3 mg-%. Urin o.B. Vitalkapazitit 4300 mi (83%, des theoretisch berechneten).

Fall 9. S. M. M., 19 Jahre, Landarbeiter. Die Krankheit wird anliaBlich einer militarischen
Musterung entdeckt. Der Patient ist subjektiv beschwerdefrei.

Rontgenbild (Abb. 9): Die beiden Lungenfelder sind mit unzihligen, hartfleckigen Herd-
schatten von 1 mm GroBe iibersdt mit Anhdufung in den mittleren Dritteln beiderseits. Die
Konturen des Herzens und der Zwerchfellkuppel sowie die lateralen Grenzen der Lungen
sehen wie retuschiert aus.

Laboratoriumsbefunde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000 10:10 mm,
1:10000 5:5 mm, 1:1000000 negativ. SR 4/6 mm; Ery. 4250000, Hb 83%,, Leuko. 7250,
Stabk. 1%, Seg. 59%,, Ba. 1%,, Lymph. 37%,. Blutealcium 9,6 mg-9,, anorganischer Phosphor
3,5 mg-%,. Weltmannsches KB 7, Cadmiumreaktion negativ, Thymoltriibungstest 12 PhE.
Proteinogramm: Albumin 60%,, Globuline: «) 5%, uz 10%,, § 13%,, y 24°,. Urin o.B. Vital-
kapazitdt 839, des theoretisch berechneten. Im Laufe von 2 Jahren zeigte der beschriebene
Réntgenbefund keine Verdnderungen.
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Fall 10. Name: Abdul Siileimanov P., 28 Jahre

Abb. 10a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 20. 9. 1962: Die basalen Lungenteile zeigen
eine homogene kompakte Verschattung wie Mattglas. Von den beiden Oberpolen der Lungen-
wurzel strahlen radidr in Richtung nach den Schliisselbeinen sogenannte ,,Perlketten* aus

Fall 10. A. 8. P., 28 Jahre, Arbeiter, klagt seit 2 Jahren tiber Atemnot bei kérperlichen
Belastungen. Seine Erkrankung wird bei einer prophylaktischen Réntgenuntersuchung auf-
gedeckt. Er wird unserer Klinik fiir Abklarung der Diagnose zugewiesen.

Physikalische Untersuchung: Verkiirzung des Klopfschalles und abgeschwichtes Atem-
gerausch in den basalen Lungenteilen. Herz: Akzentuierung des zweiten Tons der a. pulmon-
alis. EKG: Cor pulmonale und ausgepriagte Spannung im Lungenkreislauf.

Rontgenbefund (Abb. 10a): In den Ober- und Mittelfeldern beiderseits sieht man in einer
streifigen Netzzeichnung gleichméBig zerstrente dicht angehiufte, submiliare und miliare
Schatten mit groBer Rontgendichte. Die sandihnlichen Knétchen haben rundliche Form und
scharfe Grenzen. Die basalen Lungenteile zeigen eine homogene, kompakte Verschattung wie
Mattglas. Die Konturen der Herzsilhouette und der Zwerchfellkuppel sowie die lateralen
Grenzen der Lungen sind véllig verwischt. Von den cranialen Abschnitten der Lungenwurzel
strahlen radiér in Richtung der Schliisselbeine sogenannte ,,Perlketten’ aus. Auf der Kon-
taktaufnahme (Abb. 10b) des rechten Oberfeldes sind in einer grobmaschig-streifigen Zeich-
nung dicht angehdufte, miliare Schatten mit einem perinodularen Emphysem sichtbar.

Laboruntersuchungen: SR 6/13 mm; Ery. 4150000, Hb 86%,, Leuko 6950, Stabk. 7%,
Seg. 61%,, Eo. 5%, Lymph. 219%,, Mono. 6%,. Weltmannsches KB 6, Thymoltriibungstest
26 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Proteinogramm: Albumin 48%,, Globuline: oy 6,9%,
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Abb. 10b. Kontaktaufnahme des rechten Oberfeldes von der Abb. 10a: In einer grobmaschig-
streifigen Zeichnung sind dicht angehiufte, submiliare Schatten sichtbar, die mit einem
perinoduliren Emphysem umbkreist sind

az 9,1%, f 14,29, y 21,8%,. Blutcaleium 10,2%,-mg Vitalkapazitit 73%, des theoretisch be-
rechneten.

Fall 11. K. 1. L., 12 Jahre, Schiller. Vor einem Monat wurde anlidBlich einer prophylakti-
schen Untersuchung wegen Anaemie in der Lungenréntgenaufnahme doppelseitige Verinde-
rungen festgestellt. Am 25. 1. 1969 wird der Schiiler zur Abklarung seines Lungenbefundes in
die Klinik eingewiesen. Der Knabe ist subjektiv beschwerdefrei.

Physikalischer Lungenbefund: normal, Herz: Akzentuierung des zweiten Pulmonaltones.
Im EKG: Belastung der rechten Herzkammer und Hypertonie im Lungenkreislauf.

Lungenrintgenbefund (Abb. 11): In beiden Lungenfeldern zahlreiche disseminierte, kalk-
dichte Knotchen von 1—2 mm GroBe. Sie haben eine rundliche Form und scharfe Grenzen.
Die Anhdufung der kleinherdigen Schatten in mittleren Dritteln der Lungen verleiht der Herz-
kontur ein retuschiertes Aussehen. Rontgenuntersuchung der Schédel, der Finger und Zehen
o.B.

Bronchoskopie: An der medialen Wand des rechten Hauptbronchus trichterférmiges Di-
vertikel mit einer Tiefe von etwa 0,5 cm.

Laboruntersuchungen: SR 2/5 mm; Ery. 4505000, Hb 98%,, Leuco 7750, Stabk. 1%,, Seg.
36%, Lymph. 62%,, Mono. 19,. Weltmannsches KB 6, Cadmiumreaktion negativ, Thymol-
tritbungstest 42 PhE. Proteinogramm : Albumin 58,7%,, Globuline: o 5,2%,, a2 7,7%, 8 10,3%,
y 18,3%,. Blutcalcium 10,4 mg-%,. Urin o. B. Vitalkapazitdt 1019 des theoretisch berechneten;
Arterialblut: Oxyhdmoglobin 96,3%,, Partialdruck des Oz 98 mm, Partialdruck des COg
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Fall 11. Name: Kostadin Iwanov L., 12 Jahre

Abb. 11, Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 18. 1. 1969: Die Anhiéufung der kleinherdigen
Schatten in den mittleren Dritteln der Lungen verleiht den Herzkonturen ein retuschiertes
Aussehen

39 mm; pH 7,385; COz tot. 26,3; standarte Bicarbonate 22,6%,, aktive Bicarbonate 22,5%,,
Pufferbasen 42,89%,.

Diskussion

In unserem Krankengut ist der jiingste Patient 6 Jahre alt, der alteste 35
Jahre. 7 Mannern stehen 4 Frauen gegeniiber. Tmal liegt ein familidres Auftreten
vor.

In 9 Fallen war die Krankbeit zu Beginn vollig symptomlos. Ausgeprigte
respiratorische Storungen fanden sich nur bei zwei Kranken (Pat. 8, dessen Er-
krankung durch eine Bronchitis kompliziert war; Pat. 10, der erst in einem fort-
geschrittenen Stadium der Krankheit aufgedeckt worden war). Nach unserer
Meinung bedingt die initiale und unkomplizierte Mikrolithiasis keine funktionellen
Stérungen, weil die Mikrolithen frei in den Alveolen liegen und deshalb fiir den
Gasaustausch kein Hindernis im Sinne eines alveolo-capilliren Blockes darstellen.
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Entsprechend der von Uehlinger vorgeschlagenen Klassifikation beziehen sich
die Fille Nr. 1,2, 3,4, 5,6, 7, 9 und 11 auf das Frithstadium, Fall Nr. 8 auf die
zweite Phase und Fall Nr. 10 auf das terminale Stadium der Krankheit.

Besonders eindriicklich ist bei unseren Kranken die markante Dissoziation
zwischen der fehlenden klinischen Symptomatologie und dem reichen und cha-
rakteristischen Rontgenbefund. Die von uns beschriebenen réntgenmorphologi-
schen Bilder illustrieren alle Stadien der Pulmolithiasis. Die Fille Nr. 3, 6 und 7
bieten die Rontgenverdnderungen des Frithstadiums an, die Félle Nr. 1, 2,4, 5, 8,
9 und 11 zeigen die voll entwickelte Form der Krankheit (II. Stadium) und im
Fall 10 entspricht das Rontgenbild der sogenannten ,,Felsenlunge* (I1I. Stadium).

Die eingehende Analyse der Angaben iiber die Rontgenuntersuchungen bei
unserem Krankengut stellt manche charakteristische Besonderheiten fest. Ein-
druck macht zuerst das bei den Fillen 1, 2, 4, 5, 8, 9 und 11 beobachtete Retu-
schieren der Herz- und der Zwerchfellkonturen sowie der Grenzen der lateralen
Lungenteile. Die groBere Hanfigkeit dieses Zeichens bei der voll entwickelten
Krankheit stimmt mit der von W. Nitscheff (1966) geduBerten Auffassung iiberein,
daB das Retuschieren ein pathognomonisches Réntgensymptom fiir das II. klini-
sche Datum darstellt. Andere Besonderheit ist die &hnliche qualitative Charakte-
ristik der bei Fillen 6 und 7 beschriebenen rontgenmorphologischen Veranderun-
gen. Diese Tatsache unterstiitzt die Annahme fiir das hereditire Familiencharak-
ter dieser seltenen nosologischen Einheit (St. Strumeliev). Die Schichtbildaufnah-
me bei Fall 5 beweist das Vorhandensein der ,,Perlketten‘‘, deren urspriingliche
Schilderung von Uehlinger (1965) gegeben wurde. Diese ,,Perlketten® sind auch
auf eine gewohnliche Rontgenographie bei fortgeschrittenem Stadium der Krank-
heit bemerkbar (Abb. 10a).

Die dynamischen Beobachtungen iiber réntgenologische Verdnderungen be-
stitigen die rasche Progredienz der Pulmolithiasis bei Fall 8. Als mégliche Ursache
fir das Fortschreiten der Krankheit scheint die begleitende chronische Bronchitis.

Eigene Forschungen und die ausfiihrliche Analyse der Angaben im Schrifttum
erlauben uns die folgende rantgenologische Klassifikation zu diskutieren:

1. Das Friihstadium manifestiert sich durch feine, dicht angehéufte, symme-
trisch und gleichmaBig, vorwiegend tiber mittleren und basalen Lungenabschnitten
disseminjerte submiliare Herde, denen aber noch die Rontgendichte der Kalk-
bildungen fehlt.

2. Stadium des voll entwickelten Krankheitsbildes, das eine Vermehrung, Ver-
groBerung iber 2 mm und Verdichtung der Fleckschatten zeigt. Die in der Nach-
barschaft des Herzens, des Zwerchfells und der lateralen Lungenteile angehiuft
liegende Fleckschatten verleihen ein retuschiertes Aussehen dieser Organe. Von
den beiden Lungenwurzeln strahlen nach den Schliisselbeinen radiére Streifen-
schatten aus. In den Lungenspitzen ist eine erh6hte Durchsichtigkeit (Emphysem)
bemerkbar.

3. Stadium der weit fortgeschrittenen Pulmolithiasis, die sich mit einer massiven,
kompakten Verschattung der mittleren und basalen Lungenabschnitte kennzeich-
net. Die Konturen der Herzsilhouette und der Zwerchfellkuppel sind véllig ver-
wischt. In den Oberfeldern sieht man in einer diffusen Aufhellung (Blasenemphy-
sem) eine harte Granulierung.
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Die Lungenfunktionspriifungen (Vitalkapazitdt, Atemgrenzwerte und Index
der Luftgeschwindigkeit) zeigen bei mehreren Kranken normale Werte. Nur bei
den Fillen 8 und 10 fanden sich geringe Abweichungen der Atemfunktion. Die
Gasanalyse des Blutes bewies das Fehlen der respiratorischen Insuffizienz, ob-
schon eine pulmonale Hypertonie vorlag.

Die Diagnose wurde bei unseren Fillen auf Grund der markanten Dissoziation
zwischen der klinischen Symptomarmut und subjektiven Boeschwerdefreiheit
einerseits und dem reichen und charakteristischen Rontgenbefund andererseits
sowie der Konstanz der rontgenmorphologischen Verdnderungen festgestellt. Wir
sind der Meinung, dall die Pulmolithiasis pathognomonische Réntgenbilder an-
bietet, die erlauben, die Diagnose mit Sicherheit zu stellen. Eine Lungenbiopsie
wurde wegen der Ablehnung der Kranken nicht durchgefiihrt.

Eine groBle Anzahl Autoren heben die auBerordentliche Seltenheit der Pulmo-
lithiasis hervor. Nur Sosman u. Mitarb., die 23 Fille aus Nordamecrika sammelten,
betrachten sie als einen verhaltnismédBig seltenen Befund. Bisher sind 17 sichere
Fille in unserem Land bekannt: 11 Fialle sind in der Literatur mitgeteilt und die
anderen 6 Fille sind in dieser Veroffentlichung beschrieben. Die Aufdeckung der
17 Fille in Bulgarien, ein Land mit 8 Millionen Einwohnern, bringt auf den Ge-
danken, dal die Krankheit héufiger vorkommt. Die Ursachen fir ihre ,,Raritat*
sind hoffentlich die ungeniigenden Kenntnisse tiber die klinischen und réntgeno-
logischen Besonderheiten dieser langsam fortschreitenden, schicksalshaften Er-
krankung.
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