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Pathogene~vis, Clinical and X-Ray Peculiarities o/Di//use 
Endoatveolar Pulmolithiasis 

Abstract. The authors discuss in detail the etiology, pathogcuesis, pathological-anatomical, 
clinical and radiologicat picture of diffuse endoalveolar putmolithiasis. 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 (surfaet~¢nt) of the lung alveoIi. 
Being a physiological product of the lung aIveoli, tiffs substance does not cause reactive in- 
flammatory changes. In  the course of time, degenerated elements of the superficial active 
substance form a mncoproteinous basis (matrix) upon which calcium 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 peculiarities in the observed cases ha ve 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. 

Zusammen/assung. Die Autoren vermitteln einen ausfiihrlichen Uberblick fiber Atiologie, 
Pathogenese, pathologisch-anatomisches, klinisches und rSntgenologisehes Bild der Pulmo- 
lithiasis endoalveolaris diffusa. Es wird die Auffassung gei~uBert, dab es infolge einer ange- 
borenen Anomalie des Alveolarzellstoffwechsels zu einer vermchrten Produktion des Ober- 
fl~chenfilms (Surfactant) der Lungenalveolen kommt. Diese Subs~anz verursacht keine re- 
~ktive Entziindung, well es sich um ein physiol%dsches Produkt der Lungenalveolen handelt. 
Sparer bilden die degenerierten Elemente des Suri~actants eine mucoproteide Matrix, in der 
verschiedene Kalksalze ablagern. 

Die Autoren berichten such fiber I1 F~lle dieser Erkrankung. Sie nehmen an, daI] bei einer 
initialen und unkomplizierten Pulmolithiasis subjective Beschwerden fehlen, well die Mikro- 
]ithen frei in den Alveolen liegen und daher nicht geeignet sind, eine StSrung im Sinne eines 
alveolo-capill~ren Blockes zu verursachen. Es wird aufeinige r6ntgenologische Besonderheiten 
hingcwiesen: verwaschene Herz- und Zwerchfellkonturen, ghnliche quantitative Charakteri- 
stik der rSntgenmorphologischcn Ver~nderungen bei dem famili~ren Auftreten und Behind 
der ,,Perlketten" auf ~bersichtsaufnahme beim fortgeschrittenen Stadium der Krankheit. 
Die Autoren schlagen eine neue rSntgenologische Klassifikation der Pulmolithiais vor. Sie 
vertreten die Auffassung, dail die Krankheit pathognomonische t~Sntgenbilder anbietet, die 
erlauben, die Diagnose mit Sicherheit zu stellen. 
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Die Putmolithiasis endoalveolaris diffusa 1 ist eine seltene, wahrscheinlieh here- 
direr bedingte Erl~-ankung, rSntgenologisch gekennzeichnet durch fiber beide 
Lungen dicht verstreute mfliare, kalkdichte Fleckschatten. Die Krankheit ist 
erstmals 1918 yon Harbitz pathologiseh-anatomisch beschrieben worden. 1932 
teilt Schildkneeht den Sektionsbefund einer 45j~hrigen Frau mit, bei welcher die 
Lungen mit zahlreiehen miliaren intraalveol~ren Verkalkungen durchsetzt waren. 
Die Konkrement~ zeigten eine negative Amyloidreaktion. 1935 fiihrt Puhr  den 
BegTiff ,,Mierolithiasis alveolaris pulmonum" ein. 1951 diagnostizierten V. Miehai- 
loft und Lindig erstmals die Krankheit an Patienten dureh Punktionsbiopsie der 
Lungen. Zahlreiche klinisehe, rSntgenologisehe und pathologisch-anatomische 
Einzelbeobaehtungen haben unsere Kenntnisse fiber dieses Krankheitsbild ver- 
mehrt. Die Zahl der his heute ver6ffentllchten FMle betr~gt anniihernd 125. 

Atiologie und Pathogenese der eigenartigen endoalveol~ren Konkrementbildungen sind 
noch ungekl~rb. 

Die ~ilteste 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 St6rung im Caleiumstoffwechsel (die sogenannte Caleiumblockade). 
Petranyi und Zseb6k sind der l~einung, daft rezidivlerenden Entzfindungsprozessen im Inter- 
stitium der Lungen eine erhebliche Bedeatung zukomme. V. ~Iichailoff und Manz halten die 
Anwesenheit eines infekti6sen Agens (saceharomyces lithogenes, histoplasma capsulat,um und 
anderes) yon Bedeutung. Meyer u. Mitarb. vermuten eine hyperimmune Reaktion gegen ver- 
sehiedene Antigene. Candreviotis nimmt eine rheumatisehe Infektion oder den Erreger der 
Parotitis epidemica als wichtige ~tiologische Faktoren an. Andere Erforseher (Finkbiner u. 
Mitarb., Chinachoti u. Lang Chai) heben die Einfliisse der Staubinhalation (Ziegelsteinstaub, 
Tabaksehnupfen) ffir das Auftreten der Krankheit hervor. Esquerro-Gomez u. ])Iitarb. weisen 
auf die Bedeutung der Umwelt and Staubexposition bei der Verarbeitung des Eisenerzes und 
des Kaolin hin. Neitscheff und Dertlieff vermuten einen Ursachenkomplex aus Infektions- 
erregern, radioaktiven Ausstrahtungen, endokrinen StSrungen und Familienveranlagungen. 
Sosman u. Mitarb. sind der Meinung, clal] angeborene Abweichungen im Alveolarzellstoff- 
wechsel (wahrscheinlieh das ]?ehlen eines Enzyms) vorliegen. Badger u. Mitarb. vertreten die 
Hypothese ffir 6rtliehe Ver~inderungen in den Konzentrationen der Wasserstoffionen. Taxay 
u. Mitarb. weisen erstmals auf die Verwandtschaft zwisehen Pulmolithiasis, Lungen- 
alveolarproteinose und Lungenamyloidose hin. Diese Autoren halten die Umwandlung der 
Alveolarproteinose und Lungenamyloidose in Mikrolithen f~ir mSglieh. 

I n  der letzten Zeit sind wiederholt Beobachtungen yon famfli£ren Vorkommen 
der Pulmolithiasis verSffentlieht worden, die eine genetische Gru~ztlaffe des 
Krankheitsbildes wahrseheinlich maehen. V. Miehailoff beschrieb 3 F~lle in einer 
Familie und beobaehtete die Krankheit in zwei Generationen. Seither sind 61 
F~lle aus 20 Familien in der Literatur ver6ffentlicht worden. W. Nitseheff u. St. 
Stereff lassen eine kombinierte Wirkung exogener Noxen und genotypischer Fak- 
toren zu. Maestri u. Lojodiee ~uBern die Ansicht, dat] sieh die Krankheit  auf  re- 
zessiven Weg mit einer dominanten Mutation vererbt, Burger u. Reginster 
unterstreiehen aueh die Bedeutung der wahrscheinlieh rezessiven Vererbung des 
die Krankheit  verursachenden Gens. Sie ffihren 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 verh~tltnismiiBig gr6Berer Prozent der Ehen unter Verwandten in 
der Famflie der Patienten. Nach ihrer Meinung zeigt die Verteilung der Kranken 

1 Oieser Name wurde 1951 yon V. Michailoff vorgeschlagen. 
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bei den sporadischen F/illen ein Uberwiegen der M/inner, bei den familiar auftre- 
tenden F/itlen ein ~berwiegen der Frauen. 

Sze-Piao u. Chi-Chung (1963) beschrieben 2 F/ille (ein Mgdehen, 2 Jahre Lind 
10 Monate alt und ein vierj/~hriger Knabe), die auf einen Beginn der Krankheit 
im Kleinkindesalter hinweisen. Die Auffassung yon heredit/irem Charakter wird 
durch Mitteilung Caffreys u. Altmans (1965) best/itigt. Sie stellten histologisch 
auBer der hyalinen Membranen disseminierte, intraalveolar-hegende Mikrolithen 
yon 0,2 mm Gr6Be bei Zwillingen fest, die einige Stunden nach der Gebur~ 
gestorben waren. 

Bisher fehlen genaue und zuverl~ssige Angaben fiber die Pathogenese der Krank- 
heir. Eine groBe Anzahl Autoren shad der Meinung, dab sich zuerst aus einem 
intraalveolar-liegenden Exsudat cine mucoproteide Substanz formiert, die sich 
sp/iter mit Ka]ksalzen impragniert. Uehlinger betraehtet diese Substanz als Folge 
der aktiven Alveolarsekretion oder vermutet ihre Entstehung dutch zerf'allene 
Alveolarzellen. Morandi erkl/irt die Bildung yon Mikrolithen dutch den Austritt 
yon Serum in die Alveolarr/~ume. Diese Dysorie tritt nach seiner Meinung jedesmal 
dann auf, wenn sich eine neue Schicht fiber die Konkrementen ablagert. Drinkovie 
u. Mitarb. verweisen auf die M6glichkeit einer durch eine angeborene St6rung der 
Karboanhydrase ausgel6sten lokalen Alkalose mit Begfinstigung der Ablagerung 
yon Calciumsalzen im intraalveol~ren Exsudat. St. Strumeliev vertritt die Auf- 
fassung, dab es infolge einer angeborenen Anomalie des Alveolarzellstoffwechsels 
zu einer vermehrten Produktion des Oberfl/ichenfaktors (Surfactant) der Lungen- 
alveolen komme. Diese Substanz verursacht keine reaktive Entz/indung, weft es 
sieh um ein physiologisches Produkt der Lungenalveolen handelt. Sp/~ter sollen 
sich in den Abbauprodukten des Oberfl/~ehenfaktors Kalksalze ablagern. Die yon 
Caffey u. Altmann bei Zwfllingen gefundenen hyalinen AIveolarmembranen, deren 
Entstehung ebenfalls mit einer Sch/tdigung des 0berfl/ichenfaktors in Verbindung 
gebracht wird, stfitzen diese These. 

Der au~optischv Be]und der pulmonalen Mikrolithiasis ist sehr charakteristisch. 
Die Lungen sind groB, verclichtet und fibergewiehtig. Manser bestimmte das Ge- 
wicht der rechten Lunge mit 2580 g, der linken Lunge mit 2520 g. Beim Sehneiden 
der Lunge hSrt man ein deutliches Knistern, beim Abtasten ffihlt m~n feinkSrnige 
Unebenheiten, wie beim Bestreichen von Glaspapier. 

Histologisch enthalten die Alveolen zu Beglnn der Krankheit konzentrisch auf- 
geschiehtete Eiweigmassen, die sekund~r in unterschiedlichen Mengen Calcium- 
phosphat, Calciumkarbonat, Magnesiumkarbonat, sowie Spuren von Eisen, Na- 
trium, Kalium, Strontium und Aluminium einlagern. Das RSntgenstrahlen- 
Brechungsmodell (Debye-Seherrer) ergibt ein Komplexsalz yon der Struktur- 
formel des Hydroxylapatits. 

Die Mikrolithen sind 5--30 Mikronen grol3. Sie haben meist eine Kugelform 
und liegen frei in den Alveolen. ~qur ausnahmsweise liegen die Mikrolithen im 
Lungen-Zwischengewebe. 

Das /ortgeschrittene 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 gleiehm~Big fiber die 
Lungensehnittfli~che verteilt, sondern finden sieh in den basalen Lungenabschnit- 
ten geh~uft. Gleichzeitig ent~4ekelt sich in den Lungenspitzen ein groBblasiges 
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obstruktives Emphysem. Die zunehmende interstitielle Lungenfibrose ist mit einer 
Verminderung des Gesamtquerdurchmessers der Lungenkapillaren verbunden. 
Diesc, zusammen mit der interstiticllen Fibrose, haben eine Mehrbelastung der 
rechten Herzkammer und schtieBlich eine Insuffizienz des rechten Herzens zur 
Folge. 

In der Literatur finden sieh vereinzelte Beobachtungen fiber die Kombination 
der ]~iikrolithiasis pulmonum mit einer Lithia~is in anderen Organen. V. Miehafloff 
u. Mitarb., wie Badger, verhffent, lichten je einen Fall yon Mikrolithiasis der Lungen 
und doppetseitiger Nephrolithiasis. Portnoy beobaeh~ete die Kombination mit 
einseitiger Nephrolithiasis. Varma weist auf gleichzeitige Kalkablagerungen im 
Pcrikard bin. Die au~erordentliche Seltenheit dleser Kombinationen erlaubt nicht 
einen Zusammenhang mit einer allgemeinen Steindiathese anzunehmen. 

Nach Uehlinger bcst/~tigten die langj/~hrigen Beobachtungen fiber die Pulmo- 
lithiasls eincn verh/~ngnisvollen Krankheitsverlau] in drei Phasen: 

1. Die Friihphase, die, bcsonders bei jungen Paticnten, fiber Monate und Jahre 
ganz symptomlos verlaufen kann. Vereinzelt kommen die Krankheitserseheinungen 
Husten mit sehleimlgen Auswurf, Haemoptysis und Mfidigkeit vor. 

2. Eine fiber Jahrzehnte dauernde zweite Phase der kompen8ierten Pulmolithi- 
asis mit interkurrenten Bronchitiden und Bronchopneumonien. Die Ausnutzung 
der Atemreserven und die Vermehrung der Erythroeyten sichert noch eine genfi- 
gende Bluts/~ttigung mit Sauerstoff. 

3. Eine terminale Phase mit den Zeichen einer respiratorisehen und Herz- 
Insu]]izienz. Sie dauert in der Regel 1 Jahr. Ffihrende Symptome sind : Atemnot, 
schwarze Cyanose, Trommelschlegelfinger und Erscheinungen der Reehts-Insuf- 
fizienz des Herzens. 

Die Lungen]unktionsprii[ungen weisen bei einer unkomplizierten Pulmolithi- 
asis eharakteristische Zeichen auf: Niedrige S/~ttigung mit Sauerstoff naeh k6rper- 
lieher Belastung, niedriges Compliance und Diffusionsst6rungen (Rhher u. Michel). 
Die yon Sosman, Sato und Viswanathan bei 3 Kranken durehgefiihrten Herz- 
Katheterisierungen beweisen einen normalen Druck in der rechten tterzkammcr 
und in den Pulmonalarterien sowie eine normale S~ttigung mit Sauerstoff in der 
Ruhe. Maser stellte bei einem Kranken mit fortgeschrittener Pulmolithiasis und 
kardiopulmonaler Insuffizienz eine Erhhhung des Druckes in der reehten Herz- 
kammer zu 73 mm tIg. und eine Erniedrigung der Sauerstoffs/ittigung bis zu 67%. 

Der physikalisehe Untersuehungsbefund entspricht der Norm. Charakteri- 
stisch ffir die Mikrolithiasis ist die Dissoziation zwischen der sp~rliehen oder feh- 
lcnden klinisehen Symptomatik und dem ausgepr/igten Rtintgenbe]und (V. Michai- 
loft, Lindig, Petranyi u. Zsebhk, Sosman u. Mitarb., Musshoff u. Weinreich). Das 
Initialstadium manifestiert sich durch eine Vermehrung der Lungenzeichnung 
und dutch unz/£hlige, dicht angeh/~ufte, symmetriseh und gleichm/~llig in den bei- 
den Lungen disseminierte submiliare Iterde, 

Im Rhntgenbild sind die Lungen wie ,,mit feinen, zarten St/~ubehen fiberstreut" 
(W. Iqitseheff). Die in der lqachbarschaft des Herzens, des Zwerchfells und der 
lateralen Lungenteile dieht angeh~uft liegenden Fleeksehatten verleihen ein re- 
tuschiertes Aussehen dieser Organe. W. Iqitseheff u. St. Stereff sehen das Retu- 
sehieren der Herz- und Zwerchfellkonturen als ein pathognomisches Fr/ihzeichen an. 
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Im Laufe der Zeit nehmen die miliaren Kn6tchenschatten in kaudo-apikaler 
Richtung zu. Sie werden gr6Ber und schattendichter. Von den beiden Lungen- 
wurzeln strahlen nach Schlfisselbeinen radi/ire, zarte Strangschatten aus. Sp/iter 
h/~ufen sich die Fleekschatten in den mittleren basalen Lungenteflchen so dieht 
an, dab sie eine massive, kompakte Verschattung verursaehen und die Konturen 
des Herzens und des Zwerchfells verwischen. In den Oberfeldern sieht man eine 
durch das Spitzenemphysem bedingte erh6hte Transparenz. 

Die tomographische Untersuchung best/~tigt das Fortschreiten der r6ntgen- 
morphologischen VerKnderungen in Riehtung yon den Lungenbasen zu den Lun- 
genspitzen. Nach Krokowski u. Michel wird diese Erscheinung yon 2 physikali- 
schen Faktoren verst/~rkt : 

1. Die Lunge besitzt eine kegelartige Form, deswegen gehen die R6ntgen- 
strahlen im Bereich des Ober- und Mittellappens einen kfirzeren Weg hindureh. 
Da die Verkalkungen gleichm/iBig in den beiden Lungen verteflt sind, tritt in 
basalen Abschnitten eine intcnsivere Absorption der RSntgenstrahlen auf. 

2. Die Mikrolithen verursachen eine Erh6hung der Strahlenabsorption, das 
Spitzenemphysem dagegen -- eine Herabsetzung. Jedenfalls stellt das RSntgen- 
bfld der Lungenoberfelder eine Summation der verschiedenen Werte der Absorp- 
tion dar. 

Krokowski u. Michel machen aufmerksam auf die quantitativen Serienunter- 
suchungen der rSntgenmorphologischen Ver/inderungen mit Hilfe der sogenannten 
relativen Photometrie. Diese Autoren ffihren eine photometrische Analyse auf 
einen und den selben Abschnitt der rechten Lunge fiber einen Zeitraum von 12 
Jahren durch und vergleichen die Ver~nderungen in der Transparenz. Die ein- 
gehende Analyse der Ergebnisse zeigt, dab die ersten 2 klinischen Phasen, deren 
Lungensymptomatologie uncharakteristisch ist, sich photometrisch deutlieh von 
der SchluSphase unterscheiden. 

V. Michailoff unterscheidet rSntgenologisch 2 Formen: eine h/~ufigerc, fein- 
kSrnige Form mit Durchmesser der Kn6tehen von 1--2 mm und eine (unvergleich- 
lich seltenere) mittelkSrnige Form mit grSI3eren Fleckschatten von 3--5 mm. Eine 
grol3e Anzahl Autoren halten das RSntgenbild der Pulmolithiasis so typisch, dab 
auf eine Lungenbiopsic verzichtet werden kann. 

Die Laboruntersuchungen (BSR, Blutbild, Urinbefund, Blutcalcium, Leber- 
funktionsproben und Protcinogramm) liegen gewShnlich im Bereich der Norm. 
Selten finder man cine kompensatorische Polyglobulie. Manchmal werden Mikro- 
hthen im Auswurf gefunden (Sosman u. Mitarb.). Im Laufe der Jahre, infolge der 
Vermehrung der Mikrolithen an Zahl und GrSBe, der Entwieklung der Lungen- 
fibrose und der Ossifikation der Interlobarsepten, kommt es zu einer Rigidit/~t der 
Lungen, zu einem perinodularen Emphysem und zu einer kompensatorischen 
Aufbl/~hung der Lungenspitzen (Uehlinger). Die Konsequenzen dieser schleichen- 
den Transformation sind: 

1. Eine Neigung zum Spontanpneumothorax, der manchmal lebensbedrohend 
verl/~uft. 

2. Eine respiratorisehe Insuffizienz mit fortschreitender Belastung des rechten 
Herzens tmd sp/~ter Entwicklung des chronischen cor pulmonale. 
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Fall 1. Name:  Russa Assenowa G., 34 Jahre  
Abb. 1 a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 26. 4. 1963: unregelm~flig abgerundete,  tiber 

alle Lungenfelder verstreute kalkdichte Fleckschat ten von 2 mm Gr6Be 
Abb. I b. Die Kontroll i ibersichtsaufnahme vom 27. 1. 1965 zeigt eine gewisse Vermehrung 

der  Fleckschat ten 
Abb. l c. Schichtaufnahme vom 27. 1. 1965: Die feinfieckigen Schat ten sind vorwiegend in 

den mit t leren und  unteren Lungenfeldern lokalisiert 
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Die Lebensdauer der Be/allenen i s t  un te r sch ied l ich :  yon  5 - - 6  J a h r e n  bis zu 
einigen J ah rzehn ten .  Velasco beobach t e t e  einen K r a n k e n v e r l a u f  fiber e inen Zeit-  
r a u m  yon  40 J ah ren .  

Bisher  i s t  eine kausa le  Behandlun 9 der  K r a n k h e i t  n i eh t  b e k a n n t .  Bei  den  
K o m p l i k a t i o n e n  werden  Kard io ton i ea ,  Ant ib io t i ea ,  Sauers tof f  und  andere  Arznei-  
mi t t e l  angewandt .  Eine  vorf ibergehende Verbesserung  beobaeh te t e  Badge r  naeh  
einer daue rnden  Behand lung  mi t  Cor t ieosteroiden.  Gfinstige Arbe i t s -  und Lebens-  
bed ingungen  verzSgern  die E n t w i c k l u n g  der  k a r d i o - p u l m o n a l e n  Insuffizienz und  
verhf i ten  rez id iv ierende  resp i ra tor i sche  In fek t ionen .  

W i r  b a t t e n  die M6glichkei t ,  1 i F/~lle mi t  Pu lmol i th ias i s  zu beobach ten  (6 yon  
diesen F/ i l len werden  e r s tma l s  ver6ffent l ieht) .  

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

RSntgenbe/und: Auf der (~bersichtsaufnahme der Lungen vom 28. 4. 1963 (Abb. la) sieht 
man in einer feinen Netzzeichnung unregelm~Big abgerundete Fleckschatten yon 1--2 mm 
Gr6Be. Sie sind fiber alle Lungenfelder verstreut, aber in den unteren und mittleren Feldern 
geh~uft. Sie zeigen ausgepriigte RSntgendichte und scharfe Grenzen. Die RSntgenaufnahme 
2 Jahre sp/~ter, vom 27.1. 1965 (Abb. lb), zeigt eine gewisse Vermehrung der Fleckschatten. 
Auf der Schiehtaufnahme (Abb. lc) wird sichtbar, dab die feinfleckigen Schatten vorwiegend 
in den mittleren und unteren Lungenfeldern lokalisiert sind. 

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 100000, 1 : 10000O0, 
1 : I0000000 --  negativ. SR 24/39 mm. Blutbild: Ery. 4320000, Hb 83~/o, Leuko 5600, Stabk. 
1~o, Seg. 50%, Eo. 4~/o, Lymph. 42% und Mono. 3%. Eiweilt im Blutserum 6,4%. Proteino- 
gramm: Albumin A- ~l-Globulin 42%, ~2-Globulin 12,7~o, fl-Globulin 17,6% und y-Globulin 
27,4%. Weltmarmsehes KB 6, Thymoltriibungstest 35 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Se- 
rumbilirubin 0,32%. Blutzucker 120 mg-%. Blutcaleium 9,6 mg-%, anorganischer Phosphor 
im Blutserum 4,03 mg-~/o. Blutenzyme: Alkalische Phosphatase 3,72 EB, Aldolase 2 E, 
SGOT 20 EW, SGPT 22 EW., Urin o.B., Wassermann und Kahn negativ. Vitalkapazitiit 
2970 ml (90,90% des theoretisch berechneten). 

W~hrend der zweij~hrigen Beobachtungszeit bleibt die Patientin beschwerdefrei. 

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

R6ntgenbe]und: Die (~ersichtsaufnahme der Lungen vom 28. 4. 1963 zeigt, dab alle 
Lungenfelder gleichm~l]ig mit runden Fleckschatten yon 1--2 mm GrSl~e und scharfen, doch 
unregelm~l}igen Grenzen und ausgepr~gter RSntgendichte fibers~t sind. Nur die Lungen- 
spitzen sind wenig befallen. Die Kontrollaufnahme 2 Jab_re sp~ter, yore 27. 1. 1965 (Abb. 2a), 
zeigt eine Vermehrung, Vergr6[~erung und Verdiehtung der Flecksehatten, insbesondere in 
den mittleren und unteren Lungenfeldern. Die Herzkonturen und teiiweise auch die des 
Zwerchfells seben wie retuschiert aus. Auf der Kontaktaufnahme (Abb. 2b) des mittleren 
Felds links sind eine feine Granulierung und ein begleitendes perinodulares Emphysem sicht- 
bar. Die RSntgenographie der Finger und der Zehen ergab keine Ver~nderungen. 

Laboratoriumsbe/unde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 100000, 1 : 100000O. 
1:10000000 --  negativ. SR 8/20 ram. Blutbild: Ery. 4020000, Hb 82~/o, Leuko 7100, Stabk, 

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

Abb. 2a. ~bersichtsaufnahme der Lungen vom 27. 1. 1965: Alle Lungenfelder sind gleich- 
m~13ig mit runden Flecksehatten yon 1--2 mm GrSBe fibers~t 

Abb. 2b. Kontaktaufnahme yon Abb. 2a (Ausschnitt]inkes Mittelfeld): Feine Granulierung 
und ein begleitendes perinodul~res Emphysem 
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Fall 3. Name: Janko Todorov J., 35 Jahre 

Abb. 3. ~bersichtsaufnahme der Lungen yore 27. 1. 1965: Kleinfleekige, fiber alle Lungen- 
felder disseminierte, seharf umrandete Schatten von 1--2 mm GrSfle 

2%, Seg. 69%, Eo. 1%, Lymph. 26%, Mono. 2%. Eiweil~ im Blutserum 6,40g-%. Proteino- 
gramm: Albumin 60,04%, Globuline: ~1 9,48%, ~a 7,00%, fl 10,20~/o, ~ 12,54°/o. Weltmann- 
sches KB 6, Thymoltrfibungstest 44PhE; Cadmiumreaktion negativ. Blutzucker 90 mg-°/0. 
Blutcalcium 10,60 mg-%, anorganischer Phosphor 3,72 rag-°/0. Fibrinogen im Blutserum 
232 mg-~/o. Blutenzyme: alkalische Phosphatase 3,72 EB, Aldolase 3 E, SGOT 8 EW und 
SGI~" 6 EW. Urin o.B. Vv'assermann und Kahn negativ. Vitalkapazit~t 3100 ml (83,70% des 
theoretisch berechneten). 

In einem Zeitraum yon 2 Jahren hatte die Kranke keine Beschwerden. 

Fall 3. J. T. J., 35 Jahre, Arbeiter in einer LPG, Bruder der Krankenfi~lle Nr. 1 und 2. Als 
Arbeitsdienstverpflichteter arbeitet er im Jab_re 1952 in einem Bergwerk. Bei einer RRU am 
28. 4. 1963 werden Lungenver~nderungen festgestellt. Der Patient klagt fiber etwas Husten 
und leiehtes Ermfiden hei k6rperlieher Anstrengung. Naeh kurzfristiger Behandlung heilen 
die bronehitische Erseheinungen 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 unregelm~13ig abgerundete Fleckschatten yon 1--2 mm GrSl~e, die in 

allen Lungenfeldern verstreut sind 

Abb. 4b. Die Kontaktaufnahme des linken Oberfeldes der Abb. 4a ergibt eine harte Granulie- 
rung mit ausgepr~igtem Emphysem 
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298 W. Nitseheff und St. Strumeliev: 

Die .R6ntgeni~bersichtsau/nahme der Lungen vom 28.4. 1963 zeigt fiber allen Lungenfel- 
dern verstreute, kleinfleckige Schatten von 1--2 mm GrSBe. Die Lungenspitzen sind verh~lt- 
nism~flig frei. Die Fleekschatten sind scharf umrandet, sehr schattendicht. Die Hill sind un- 
veriindert. Die Kontrollaufnahme vom 27. 1. 1965 (Abb. 3) zeigt eine gewisse Vermehrung, 
VergrSBerung und Verdichtung der Fleckschatten, besonders entlang den Herz- und Zwerch- 
fellkonturen, wodurch die Grenze dieser Organe wie retusehiert dargestellt werden. 

Laboratoriumsbe/unde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 100000, 1 : 1000000, 
1 : 10000000 -- negativ. Blutbild: Ery. 4060000, Hb 82~o, Leuko. 4900, Stabk. 2%, Seg. 68~/o, 
Lymph. 28~o, Mono. 2%. Eiweifl im Blutserum 6,40 g-%. Proteinogramm: Albumin 52,34°/0 ; 
Globuline : al 11,36%, :¢2 8,52~o, fl 12,78°/0, ~ 14,00%. Weltmannsches KB 4, Thymoltrfibungs- 
test 30 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Blutzucker 80 rag-%. Anorganischer Phosphatase 
4,34 rag-°/0 ; Fibrinogen im Blutserum 262 mg-~o. Blutenzyme: Alkalische Phosphatase 1,55 
EB, Aldolase 2 E, SGOT 16 EW und SGPT 5 EW. Urin o. B., Wassermann und Kahn negativ. 
Vitalkapazi~t 3900 ml, (81,2% des theoretisch berechneten). 

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

Physikaliseher Lungenbefund normal. 
R6ntgenbe[und: Auf der ~bersichtsaufnahme von 1966 sind beide Lungenfelder durch 

zahllose, dieht geh~ufte, feine kalkharte Fleckschatten von 1--2 mm GrSBe fibers~t. Die 
KnStchen haben scharfe Grenzen. Die Lungenspitzen sind relativ frei. Die Herz- und Zwereh- 
fellkonturen sind schwer zu erkennen. Die RSntgenographie von 1967 (Abb. 4a) zeigt den 
selben Befund. Die Kontaktaufnahme (Abb. 4b) des linken Oberfeldes ergibt eine harte Gra- 
nulierung mit ausgepr~gtem Emphysem. R5ntgenuntersuchungen der Sch~del, der Finger 
und der Zehen o.B. 

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 10000, 1 : 100000, 
1:1000000 -- negativ. SI~ 15 mm. Blutbild: Ery. 3600000, Hb 75%, Leuco 6500, Stabk. 2%, 
Seg. 55%, Lymph.40%, Mono. 3%. Proteinogramm: Albumin 52,5%, Globuline: c¢1 7%, 
cc2 10°/0, fl 11,5%, ~, 19%. Weltmannsches KB 7, Thymoltrfibungstest 25 PhE, Cadmiumreak- 
tion negativ. Blutzueker 110 mg-%. Blutcalcium 12 mg-%, anorganischer Phosphor 5,3 mg-%. 
Urin o.B. Wassermann und Kahn negativ. Vitalkapazit~t 2650 ml (91% des theoretisch be- 
rechneten). Augenhintergrund und EKG o.B. 

Im Laufe eines Jahres fehlen bei der Patientin Krankheitsbeschwerden. Unterdessen 
wurden die Gesehwister der Patientin untersucht. Ausgedehnte Ver~nderungen in Lungen 
wurden bei einem der Brfider gefunden. Es handelt sich urn: 

Fall 5. :N. P. M., 26 Jahre, Arbeiter. Im Kindesalter hat er eine bilaterale Pneumonie 
durchgemacht. Im Jahr 1958 wird anliii~lieh einer militiirisehen Tauglichkeitsuntersuchung 
im LungenrSntgenbild 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 LungenrSntgenaufnahme (1965) kleinherdige, 
fiber beide Lungenfelder symmetriseh verstreute, kalkharte Schatten von 1--2 mm GrSBe 
siehtbar. Die Oberfelder sind verh~iltnismiil3ig frei. Bei der Klinikaufnahme hatte der Kranke 
keinerlei Beschwerden. Augenhintergrund und EKG normal; physikalischer Lungenbefund 
normal. 

l¢6ntgenbe[und: Die ~bersiehtsaufnahme yon 1966 (Abb. 5a) bietet ein typisches Bild: 
fiber eine feine, netzartige Zeichnung sieht man unregelmiil3ig abgerundete Fleckschatten von 
1 --2 mm GrSBe. Die miliaren Schatten sind in den Lungenmittel- und Untergeschossen dichter 
angeh~uft. Die Einzelschatten zeigen scharfe, glatte Konturen. In der Lungenkontrollaufnahme 
1967 ist die miliare Lungenverschattung unverKndert. Auf dem tomographischen Schnitt 
(Abb. 5b) sieht man parahil~r die ,,Perlketten" von kalkdichten sand~hnlichen Fleckschatten 
und dfinnen fiicherfSrmigen Streifen. Die RSntgenuntersuchungen der Sch~del, der Finger 
und der Zehen o.B. 
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Fall g. Name: Nikola Petrov M., 26 Jahre 

Abb. 5a. ~bersichtsaufnahme der Lungen vom 16. 5. 1966: unregelmKflig abgerundete Fleck- 
schatten yon 1--2 mm Gr6fle, die in allen Lungenfeldern verstreut sind. Die miliare t terde 

sind dichter in den mittleren und basalen Teilen angeh~uft 

Abb. 5b. Die Schich~aufnahme yore 15. 5. 1966 zeigt parahil~r die , ,Perlketten" yon kalk- 
dichten sand~hnlichen Fleekschatten und dtirmen f~eherf6rmigen Streifen 

1" 
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a b 

Fall 6. Name: Maria Georgiewa D., 17 Jahre 

Abb. 6a. (~bersichtsaufnahme der Lungen vora 23. 1. 1964: Man sieht ein gewisses Befallen 
aller Lungenfelder und eine Vermehrung der kleinfleckigen Schatten bis 2 ram sichtbar, 

deren RSntgendichte der der Kalkbildungen entspricht 

Abb. 6b. Die Kontrollfibersichtsaufnahme der Lungen vom 23. 6. 1967 bietet einen ~ihn- 
lichen Befund 

Laboruntersuchungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 1000O, 1 : 100000, 
1 : 1000000 negativ. SR 20 ram. Blutbild: Ery. 4200000, Hb 86%, Leuko. 6500, Stabk. 4%, 
Seg. 52%, Eo. 4~o , Lymph. 36%, Mono. 4~/o . Proteinogramra: Albumin 49~o, Globuline: 
cq 8°/o, ~¢2 10,5%, fl 19%, ~, 13,5°//o . Blutzucker 90 rag-%. Weltmansches KB 5, Cadraiumreak- 
tion negativ. Blutcalciura 12 rag-°/o, anorganischer Phosphor 4,3 rag-°/o. Urin o.B. Wasser- 
mann und Kahn negativ. Vitalkapazit~t 4050 ml (85~/o des theoretiseh berechneten). 

Der Kranke hatte  keinerlei Beschwerden w/~hrend clef ungef~hr zweijiihrigen Beobach- 
tungszeit und war arbeitsf~hig. 

Fedl 6. M. G. D., 17 Jahre. Die Erkrankung beginn$ symptomlos und verl~uft fiber eine 
Beobachtungszeit yon 9 Jahren vSllig stumra. Die pulmonale Mikrolithiasis wird im Alter von 
8 Jahren, anl~Blich einer prophylaktischen RSntgenuntersuchung aufgedeckt. 

Die Rgntgen-(/bersichtsau/nahme vom 21.5.  1958 zeigt zahlreiche, sehr dicht und gleieh- 
ra~Big, vorwiegend fiber mittleren und basalen Lungenabschnitten verstreute subraitiare 
Herdschatten yon 1 mra GrSl]e. Die einzelnen rundlichen KnStchen liegen in einer feinraa- 
schigen Struktur und weisen eine ausgepr~gte R5ntgendichte und scharfe umrandete Grenzen 
auf. Ira rechten Lungenfeld, etwa in der HShe 4. Rippe, verlief parallel eine Haarlinie (fl/~- 
chenhafte Verdiehtung 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 I9. 1. 1964: Eine ziemlich gleiehm~iBige Aus- 
saat yon kleinfleckigen, kalkdichten Schatten yon 1--2 mm GrSfle. Die Anhiiufung dieser 
Schatten in den mittleren und basalen Lungenabsehnitten verleiht ein retuschiertes Aussehen 

der rechten Herzkontur uncl des Zwerehfel]s 

der Lungenfelder und eine Vermehrung der kleinfleekigen Schatten bis 2 mm sichtbar, deren 
RSntgendichte der der Kalkbildungen entspricht. Der linke Rand der Herzsilhoutete und die 
Konturen des Zwerchfells sind retuschiert. Die letzte R6ntgenaufnahme yore 23. 6. 1967 
(Abb. 6b) bietet einen/ihnliehen Befund an. 

Laboruntersuchungen: Blutbild: Ery. 3680000, Hb 650/0, Leuko. 4000, Stabk. 5~/o, Seg. 
64°/0, Eo. 4%0, Lymph. 15%, Mono. 12~o. SR 6/15 ram. Proteinogramm: Albumin + al-Glo- 
bulin 55°/0, a2-Globulin 10,3%o, fl-Globulin 12,2% und y-Globulin 22,3%. Blutcalcium 12,96 
rag-%. Weltmannsehes KB 7, Thymoltrfibungstest 40 PhE. Urin o.B. Wassermann und Kahn 
negativ. Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : 10000, 1 : 100000, 1 : 1000000 negativ. 
Vitalkapazit~t 2400 ml (78~o des theoretiseh berechneten). 

Fall 7. H. G. D., 15 Jahre, Bruder des Krankenfalls Nr. 6. Die Mikrolithiaasis wird im 
Alter yon 6 Jahren anliiBlich einer prophylaktischen Lungenuntersuchung aufgedeekt. Sie 
verlguft fiber eine Beobaehtungszeit yon 9 Jahren vSllig symptomfrei und ohne Ver~nderungen 
des LungenrSntgenbefundes. 

:Die Lungeniibersichtsau/nahme vom 21. 5. 1958 zeigt in einer zarten Netzstruktur eine 
feinkSrnige Granulierung, vorwiegend der mittleren und basalen Lungenteile. Die submiliare 
Herde, deren RSntgendiehte ausgepri~gt war, hatten eine rundliche Form und ein Ausma[~ von 
1 ram. Die Konturen des Herzens und der Zwerchfellkuppen sind scharf gezogen. Im rechten 
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a 

Fall 8. Name: Traiko Itiev A., 20 Jahre 
Abb. 8a. Ubersichtsaufnahme der Lungen vom 25. 1. 1966: 
Zahllose, in beiden Lungenfeldem verstreute, kalkdiehte, 
submiliare und miliare Schatten, deren Grenzen scharf und 
glatt sind. Die Lungenspitzen sind verh~ltnism~Big wenig 

befallen 
Abb. 8 b. Die Kontrollfibersichtsaufnahme der Lungen vom 
28. 1. 1969 zeigt ein gewisses Befallen der Oberfelder, eine 
Vermehrung und eine VergrSBerung der Fleckschatten in 

den anderen Lungenabschnitten 
b 

Mittelfeld eine feine Haarlinie (fl~chenhafte Verdichtung der Interlobarpleura). Die Kontroll- 
aufnahmen yore 19. 1. 1964 und 22. 6. 1967 (Abb. 7) bieten ein und denselben Befund an : eine 
ziemlieh gleichm~iBige Anssaat yon kleinfleckigen, kalkdichten Schatten yon 1--2 ram GrSBe; 
die Anh~ufung dieser Sehatten in den mittleren und bsaalen Lungenabschnitten verleiht ein 
retuschiertes Aussehen der rechten Herzkonturen und der des Zwerchfells. 

Laboruntersuchungen: Blutbild: Ery. 3420000, Hb 78~o, Leuko. 8050, Stabk. 2~o, Seg. 
45%, Eo. 1%, Lympb, 48%, Mono. 4%. SR 2/4 ram. Proteinogramm: Albumin -}- ~l-Globulin 
48,2~/o, a2-Globulin 11,3~o, fl-Globulin 12,3%, y-Globulin 28,2~. Blutcalcium 10,08 mg-~o. 
Weltmannsches KB 7, Tbymoltriibungstest 16 PhE. Urin o.B. Wassermann und Kahn nega- 
tiv. Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1 : t0000, 1 : 100000, 1 : 1000000. 

Fall 8. T. J. A., 20 Jahre, Arbeiter in einer LPG. Bei einer RRU im Jahre 1966 werden 
doppelseitige Lungenver~nderungen festgestellt. Der Kranke klagt fiber einen Reizhusten mit 
schleimiger Expektoration, Brustschmerzen, Miidigkeit und Atemnot bei kSrperlicher Be- 
lastung. Auskultatorisch fiber beiden Lungenbasen bronehitische Ger~usehe. 

RSntgenbe/und: Die Ubersichtsaufnahme yon 1966 (Abb. 8a) zeigt zahllose, fiber beide 
Lungen verstreute, kalkdichte, submiliare und miliare Schatten, deren Grenzen scharf und 
glatt sind. Die Lungenspitzen sind verh~ltnism~Big wenig befallen. Auf der Kontrollaufnahme 
yon 1969 (Abb. 8b) wird ein gewisses Befallen der Oberfelder, eine Vermehrung und eine Ver- 
gr56erung der Flecksehatten in anderen Lungenabschnitten festgestellt. Die Konturen des 
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Fall 9. Name: Sadulach Muskov M., 19 Jab_re 

Abb. 9. ~bersichtsaufnahme der Lungen yore 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 verwiseht. In den mittleren Dritteln der be|den 
Lungen sieht man eine ausgedehnte, fleckig erhShte Transparenz, bedingt dutch ein perino- 
dulares Emphysem. 

Histologisehe Untersuchung des Materials aus Bronchialschleimhaut: chronische unspezi- 
fische Entziindung. 

Laborunterxachungen: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: t:10000, 1:100000, 
1:1000000 negativ. SI~ 14 mm; Blutbild: Ery. 4450000, Hb 97~), Leuko. 7400, Stabk. 5%, 
Seg. 50%, Lymph. 40~o, Mono. 3%. Proteinogramm: Albumin -}- Col-Globulin 59,8~o, ~2-Glo- 
bulin 11,2%, /~-Globulin 11,2~/o, y-Globu|in 17,8~o. We|tmannsches KB 6, Thymoltriibungs- 
test 41 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Blutcalcium 12 mg-°/o, anorganischer Phosphor 
4,3 mg-°/o . Urin o.B. Vitalkapazit~t 4300 ml (83~o des theoretisch berechneten), 

Fall 9. S. M. M., 19 Jahre, Landarbeiter. Die Krankheit wird anl~l}lich einer milit~risehen 
Musterung entdeckt. Der Patient |st subjektiv beschwerdefrei. 

R~ntgenbild (Abb. 9): Die be|den Lungenfelder sind mit unz~hligen, hartfleckigen Herd- 
schatten yon 1 mm GrSl3e iibers~t mit Anh~ufung in den mittleren Dritteln beiderseits. Die 
Konturen des Herzens und der Zwerchfellkuppel sowie die lateralen Grenzen der Lungen 
sehen wie retuschiert aug. 

Laboratoriumsbe/unde: Sputum kulturell TB-negativ. Mantoux: 1:10000 10:10 ram, 
I:I0000 5:5 ram, I:t000000 negativ. SR 4/6 mm; Ery. 4250000, Hb 83~o, Leuko. 7250, 
Stabk. 1%, Seg. 59~o, Ba. l°/o, Lymph. 37%. Blutealcium 9,6 mg-°/o, anorganiseher Phosphor 
3,5 mg-~o. Weltmannsches KB 7, Cadmiumreaktion negativ, Thymoltriibungstest 12 PhE. 
Proteinogramm: Albumin 60°/o, Globuline: Ul 50/0, :¢2 10°/o, fl 13°/o, ~' 240/0. Urin o.B. Vital- 
kapazit~t 83% des theoretisch berechneten. Im Laufe yon 2 Jahren zeigte der beschriebene 
ROntgenbefund keine Ver~nderungen. 
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Fall 10. Name: Abdul Siileimanov P., 28 Jahre 

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

Fall 10. A. S. P., 28 Jahre, Arbeiter, klagt seit 2 Jahren fiber Atemnot bei k6rperlichcn 
Belastungen. Seine Erkrankung wird bei einer prophylaktischen RSntgenuntersuchung auf- 
gedeckt. Er wird unserer Klinik for Abkl~rung der Diagnose zugewiesen. 

Physikalische Untersuchung: Verkiirzung des Klopfschalles und abgeschw~chtes Atem- 
ger~usch in den basalen Lungenteilen. Herz: Akzentuierung des zweiten Tons der a. pulmon- 
alis. EKG: Cor pulmonale und ausgepr~igte Spannung im Lungenkreislauf. 

RSntffenbefund (Abb. 10a): In den Ober- und Mittelfeldern beiderseits sieht man in einer 
streifigen Netzzeichnung gleichm~flig zerstreute dicht angeh~ufte, submiliare und miliare 
Schatten mit grol3er R6ntgendichte. Die sand~hnliehen Kn6tchen 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 v611ig verwischt. Von den cranialen Abschnitten der Lungenwurzel 
strahlen radi~r in Richtung der Schliisselbeine sogenannte ,,Perlketten" aus. Auf der Kon- 
taktaufnahme (Abb. 10b) des rechten Oberfeldes sind in einer grobmaschig-streifigen Zeich- 
hung dicht angeh~ufte, miliare Schatten mit einem perinodularen Emphysem sichtbar. 

Laboruntersuchungen: SR 6/13 mm; Ery. 4150000, Hb 86~o , Leuko 6950, Stabk. 7~o, 
Seg. 61° ,  Eo. 5 ° ,  Lymph. 21%, Mono. 6O/o . Weltmannsches KB 6, Thymoltriibungstest 
26 PhE, Cadmiumreaktion negativ. Proteinogramm: Albumin 48%, Globuline: ~1 6,9~o, 
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Abb. 10b. Kontaktaufnahme des rechten Oberfeldes yon der Abb. 10a: In einer grobmaschig- 
streifigen Zeichnung sind dieht angehiiufte, suhmiliare Schatten siehtbar, die mit einem 

perinodul~tren Emphysem umkreist sind 

~2 9,1%, fl 14,2%, ~, 21,8%. Blutealeium 10,2%-mg Vitalkapazit~t 73% des theoretisch be- 
rechneten. 

Fall 11. K. I. L., 12 Jahre, Schiller. Vor einem Monat wurde anl~Blich einer prophylakti- 
schen Untersuchung wegen Anaemic in der Lungenr6ntgenaufnahme doppelseitige Ver~nde- 
rungen festgestellt. Am 25. 1. 1969 wird der Schil[er zur Abkl~rung seines Lungenbefundes in 
die Klinik eingewiesen. Der Knabe ist subjektiv beschwerdefrei. 

Physikalischer Lungenbefund: normal, Her-z: Akzentuierung des zweiten Pulmona]tones. 
Im EKG:  Belastung der rechten Herzkammer und Hypertonie im Lungenkreislauf. 

Lungenriintgenbe/und (Abb. 11): In beiden Lungenfeldern zahlreiche disseminierte, kalk- 
dichte KnStchen yon 1--2 mm Gr6Be. Sic haben eine rundliche Form und scharfe Grenzen. 
Die Anh~ufung der kleinherdigen Schatten in mittleren Dritteln der Lungen verleiht der Herz- 
kontur ein retuschiertes Aussehen. RSntgenuntersuchung der Sch~del, der Finger und Zehen 
o.B. 

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

Laboruntersuchungen: SR 2/5 ram; Ery. 4505000, Hb 98°/0, Leuco 7750, Stabk. 1%, Seg. 
36~o, Lymph. 62%, Mono. l°/0 . Weltmannsches KB 6, Cadmiumreaktion negativ, Thymol- 
triibungstest 42 PhE. Proteinogramm : Albumin 58,70/0, Glohuline: c¢1 5,2o/0, ~2 7,7o/0, fl 10,3%, 
y 18,3°/0. Blutcalcium 10,4 mg-°/o . Urin o. B. Vitalkapazitiit 101°/0 des theoretisch berechneten; 
Arterialblut: Oxyh~imoglobin 96,3~o, Partialdruck des 02 98 ram, Partialdruck des C02 
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Fall 11. Name: Kostadin Iwanov L., 12 Jahre 
Abb. 11. (~bersichtsaufnahme der Lungen vom 18. 1. 1969: Die Anh~ufung der kleinherdigen 
Schatten in den mittleren Dritteln der Lungen verleiht den Herzkonturen ein retuschiertes 

Aussehen 

39 mm; pH 7,385; CO2 tot, 26,3; standarte Bicarbonate 22,6~/o, aktive Bicarbonate 22,5~o, 
Pufferbasen 42,8~o. 

Diskussion 

In  unserem Krankengut  ist der jiings~e Pat ient  6 Jahre  alt, der ~lteste 35 
Jahre.  7 M~nnern stehen 4 Frauen gegeniiber. 7mal liegt ein/amilidres Au/treten 
v o r .  

In  9 F~llen war die Krankhei t  zu Beginn vSllig symptomlos. Ausgepr~gte 
respiratorische StSrungen fanden sich nut  bei zwei Kranken (Pat. 8, dessen Er- 
krankung durch eine Bronchitis kompliziert war;  Pat .  10, der erst in einem fort- 
geschrittenen Stadium der Krankhei t  aufgedeckt worden war). Nach unserer 
Meinung bedingt die initiale und unkomplizierte Mikrolithiasis keine funktionellen 
StSrungen, well die Mikrolithen frei in den Alveolen liegen und deshalb ffir den 
Gasaustausch kein Itindernis im Sinne eines alveolo-capilliiren Blockes darstellen. 
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Entspreehend der yon Uehlinger vorgeschlagenen Klassifikation beziehen sich 
die Falle Nr. 1, 2, 3, 4, 5,6, 7, 9 und 11 auf das Frfihstadium, Fall Nr. 8 auf die 
zweite Phase und Fall Nr. 10 auf das terminale Stadium der Krankheit. 

Besonders eindrficklieh ist bei unseren Kranken die markante Dissoziation 
zwischen der fehlenden klinischen Symptomatologie und dem reichen und cha. 
rakteristischen R6ntgenbefund. Die yon uns besehriebenen r6ntgenmorphologi- 
sehen Bilder fllustrieren alle Stadien der Pulmolithiasis. Die F/ille Nr. 3, 6 und 7 
bieten die R6ntgenver/~nderungen des Frfihstadiums an, die F/file Nr. 1, 2, 4, 5, 8, 
9 und 11 zeigen die voll entwickelte Form der Krankheit (II. Stadium) und im 
Fall I0 entsprieht das RSntgenbild der sogenannten ,,Felsenlunge" (III. Stadium). 

Die eingehende Analyse der Angaben fiber die RSntgenuntersuchungen bei 
unserem Krankengut stellt manche charakteristische Besonderheiten lest. Ein- 
druek maeht zuerst das bei den F/~llen 1, 2, 4, 5, 8, 9 und 11 beobachtete Retu- 
schieren der tterz- und der Zwerehfellkonturen sowie der Grenzen der lateralen 
Lungenteile. Die gr613ere H/~ufigkeit dieses Zeiehens bei der voll entwickelten 
Krankheit stimmt mit der yon W. Nitseheff (1966) geaullerten Auffassung fiberein, 
da$ das Retuschieren ein pathognomonisches RSntgensymptom ffir das II. klini- 
sche Datum darstellt. Andere Besonderheit ist die/~hnliehe qualitative Charakte- 
ristik der bei F/~llen 6 und 7 besehriebenen rSntgenmorphologischen Ver/~nderun- 
gem Diese Tatsache unterstfitzt die Annahme ffir das heredit/~re Familiencharak- 
ter dieser seltenen nosologischen Einheit (St. Strumeliev). Die Schiehtbildaufnah- 
me bei Fall 5 beweist das Vorhandensein der ,,Perlketten", deren ursprfingliche 
Schilderung von Uehlinger (1965) gegeben wurde. Diese ,,Perlketten" sind auch 
auf eine gew6hnliche R6ntgenographie bei fortgeschrittenem Stadium der Krank- 
heir bemerkbar (Abb. 10a). 

Die dynamischen Beobachtungen fiber rSntgenologische Veranderungen be- 
st/~tigen die rasche Progredienz der Pulmolithiasis bei Fall 8. Als mSgliche Ursache 
fiir das Fortsehreiten der Krankheit scheint die begleitende chronische Bronchitis. 

Eigene Forschungen und die ausffihrliche Analyse der Angaben im Schrifttum 
erlauben uns die folgende r6ntgenologische Klassi/ikation zu diskutieren: 

1. Das Friihstadium manifestiert sieh durch feine, dieht angeh~ufte, symme- 
trisch und gleichm/il3ig, vorwiegend fiber mittleren und basalen Lungenabschnitten 
disseminierte submiliare tterde, denen aber noch die RSntgendichte der Kalk- 
bildungen fehlt. 

2. Stadium des voll entwickelten Krankheitsbildes, das eine Vermehrung, Ver- 
gr6Berung fiber 2 mm und Verdiehtung der Flecksehatten zeigt. Die in der Nach- 
barschaft des tIerzens, des Zwerchfells und der lateralen Lungenteile angeh/iuft 
liegende Fleckschatten verleihen ein retuschiertes Aussehen dieser Organe. Von 
den beiden Lungenwurzeln strahlen nach den Schlfisselbeinen radi/~re Streffen- 
schatten aus. In den Lungenspitzen ist eine erhShte Durchsichtigkeit (Emphysem) 
bemerkbar. 

3. Stadium der welt/ortgeschrittenen Pulmolithiasis, die sich mit einer massiven, 
kompakten Verschattung der mittleren und basalen Lungenabschnitte kennzeich- 
net. Die Konturen der Herzsilhouette und der Zwerchfellkuppel sind v611ig ver- 
wiseht. In den Oberfeldern sieht man in einer diffusen Aufhellung (Blasenemphy- 
sem) eine harte Granulierung. 
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Die Lungenfunktionspriifungen (Vitalkapazit£t, Atemgrenzwerte und Index 
der Luftgeschwindigkeit) zeigen bci mehreren Kranken normale Werte. Nur bei 
den F~llen 8 und 10 fanden sich geringe Abweiehungen der Atemfunktion. Die 
Gasanalysc des Blutcs bcwies das Fehlen der respiratorischen Insuffizienz, ob- 
schon eine pulmonale Hypertonie vorlag. 

Die Diagnose wurde bei unseren F~Uen auf Grund der markanten Dissoziation 
zwischen der klinisehen Symptomarmut  und subjektiven Beschwerdcfi'eiheit 
einerseits und dem reiehen und eharakteristischen R6ntgenbefund andererseits 
sowie der Konstanz der r6ntgenmorphologischen Ver~nderungen festgestellt. ~Vir 
shad der Meinung, dab die Pulmolithiasis pathognomonische RSntgenbilder an- 
bietet, die erlauben, die Diagnose mit Sieherheit zu stetlen. Eine Lungenbiopsie 
wurde wcgen dcr Ablehnung der Kranken nieht durchgefiihrt. 

Eine grol~e Anzahl Autoren heben die aul~erordentliche Seltenheit der Pulmo- 
lithiasis hervor. Nur Sosman u. Mitarb., die 23 Fi~lle aus Nordamcrika sammelten, 
betrachten sic als einen verh/iltnismiil~ig seltenen Befund. Bisher sind 17 sichere 
Falle in unserem Land bekannt : 11 F~lle sind in der Literatur mitgeteilt und die 
anderen 6 F/file sind in dieser VerSffentlichung beschrieben. Die Aufdeckung der 
17 F~lle in Bulgarien, ein Land mit 8 Millionen Einwohnern, bringt auf den Ge- 
danken, dal3 die Krankheit  h~ufiger vorkommt. Die Ursachen fiir ihre ,,Rarit~t" 
sind hoffentlich die ungeniigenden Kenntnisse fiber die klinischen und r6ntgeno- 
logischen Besonderheiten dieser langsam fortschreitenden, schicksalshaften Er- 
krankung. 
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