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Literaturiubersicht

In seinem 1950 erschienenen Buch
erwahnt Enget [3] bei der Bespre-
chung der chronischen Bronchomala-
zie den Fall eines 5 Jahre alten,
wahrend der Bronchoskopie plétzlich
verstorbenen Madchens, bei dessen
Obduktion im Bereich des rechten
unteren Lappens Bronchiektasen mit
einem eigenartigen histologischen Bild
nachgewiesen werden konnten: inten-
sive lympho- und plasmazellulare In-
filtration in der Wand der erweiterten
Bronchien und Bronchiolen, insbe-
sondere unter der Schleimhaut, stel-
lenweise mit ausgepragter Follikel-
bildung und dem Verschwinden der
elastischen Elemente. Im Jahre 1952
berichtete W nitwe11 [13] Uber meh-
rere Falle, in denen die Wand und
Schleimhaut der erweiterten Bron-
chien und Bronchiolen infolge von
lympho- und plasmazellularer Infil-
tration stark verdickt waren und stel-
lenweise follikelartige Ansammlungen
aufwiesen. Diese Beobachtungen sah
W hitwel1 als die Manifestation einer
bislang nocli nicht beschriebenen neu-
en Krankheit an, und er meinte, fir
das neue Krankheitsbild seien die

follikulare lymphplasmazellulére In-
filtration und die gleichzeitig erschei-
nende Bronchiektasie am kennzeich-
nendsten, weshalb er das Krankheits-
bild »follikulare Bronchiektasie«
nannte. In den nachfolgenden 12
Jahren ist keine einzige ahnliche Be-
schreibung in der internationalen Li-
teratur erschienen. Erst 1963 teilte
Uehtinger [11] 3 obduzierte Félle
mit, in denen ein dem von W hitwel1
beschriebenen  &hnliches histologi-
sches Bild zutage trat. Beim ersten
Fall handelte es sich um einen 7 Mo-
nate alten Saugling, der an einer un-
bekannten Krankheit jah verstarb,
beim zweiten um einen 23jahrigen
Soldaten, den ein Pferdetritt totete,
und beim dritten um einen wegen
Bronchiektasie operierten 15 Jahre
alten Knaben. Nach dem patholo-
gisch-anatomischen Befund beruhte
der jahe Tod des Sauglings auf der
wegen ausgedehnter follikulérer Bron-
chitis verkleinerten Atemflache. Im
zweiten Fall war die Bronchitis folli-
cularis nur ein Nebenbefund, sie hat
dem Patienten niemals Beschwerden
verursacht und kam als Todesursache
nicht in Frage. Im dritten Fall bewies
die histologische Untersuchung des
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wegen Bronchiektasie resezierten Lun-
genlappens das Vorliegen von Bron-
chitis follicularis. Wie die ersten bei-
den Falle beweisen, stellt die Bronchi-
ektasie nicht unbedingt eine Begleit-
erscheinung des neuen Krankheits-
bildes dar, dasvon Uehtinger wahr-
scheinlich aus diesem Grunde »Bron-
chitis oder Bronchiolitis follicularis«
anstelle von Bronchiektasia follicu-
laris genannt wird. AnschlieBend, im
Jahre 1964, wurde unser Fall biop-
tisch untersucht, sodann erschien
1967 die sich auf 3 neue Félle stiitzen-
de zweite Mitteilung Uenhtingers
[12]. In diesen Fallen war wegen
Bronchiektasie eine Resektion vor-
genommen worden, und wurde durch
Biopsie das Vorhandensein von Bron-
chitis follicularis nachgewiesen.

Bei unserem Fall ergab die Biopsie
das von Engel [3], Whitwer1 [13]
und Uentinger [11, 12] beschriebene
charakteristische Bild der Bronchitis
follicularis, doch im Gegensatz zu den
friheren zirkumskripten Fallen muBte
hier aufgrund der klinischen Sympto-
me ein diffuser Vorgang angenommen
werden [10], der durch die Sektion
bestatigt wurde. 4 Jahre nach der
Biopsie starb unser Patient an einem
Gehirntrauma. Bei der Sektion, die in
einem Landeskrankenhaus erfolgte
(S. K eresztttry), wurde eine sich an
den ganzen Organismus erstreckende
lymphplasmazellige Infiltration ge-
funden. Der Lungenbefund entsprach
dem der 4 Jahre vorher gemachten
Biopsie, mit dem Unterschied, dal
jetzt die Follikelbildung nicht mehr
so ausgepragt, die Bindegewebe-An-
hadufung dagegen intensiver war. So

Simké : Bronchitis follicularis

tauchte die Frage auf, ob es sicli hier
umeine generalisierte Form der Krank-
heit handelte, oder aber zwei verschie-
dene Prozesse Vorlagen, die in den
Lungen eine identische Gewebereak-
tion auslésten.Unseres Erachtens kann
diese Frage aufgrund eines einzigen
Falles nicht entschieden werden. Un-
ser Patient wurde nach der Biopsie
jahrelang beobachtet, und in dieser
Zeit wurden zahlreiche klinische und
Laboruntersuchungen durchgefiihrt,
die wichtige Beitrdage zur Pathologie
und Klinik dieser seltenen Krankheit
ermaglichten. In vorliegender Arbeit
mochten wir Uber diese Feststellungen
berichten.

Fallbeschreibung

Der Knabe M. B. kam nach normaler
Graviditdt mit 3,8 kg Gewicht zur Welt.
Drei Geschwister sind gesund. Er Gberstand
Masern und Keuchhusten, sein geistiger
und kdrperlicher Entwicklungszustand ent-
spricht dem Alter. Im Alter von 1 Jahr
entwickelte sich Atemnot, die sich tempo-
rar — insbesondere nach Laufen oder ande-
ren korperlichen Anstrengungen — wieder-
holte. Seit dieser Zeit hustet er. Auf
unsere Abteilung wurde er im Alter von
8 Jahren wegen der seit etwa 1 Jahr be-
stehenden Augenlidschwellung, der in den
letzten Monaten chronisch gewordenen
Dyspnoe und Zyanose sowie eines seit 2
Wochen vorhandenen Knochelédems auf-
genommen.

Aufnahme am 12. Dezember 1963.
Sehr schwerer Allgemeinzustand, ausge-
prédgte Zyanose, hochgradige gemischte
Dyspnoe, wegen der der Patient gern auf
die Arme gestitzt im Bett sitzt. Kdrper-
gewicht entspricht der KdrpergroRe, die
8% wunter der Norm ist. Die Haut ist
milchkaffeefarbig, am Brustkorb scheint
ein Venennetz durch; um die Augen sowie
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an den FuBen und Kndécheln ist die Haut
0dematds. Trommelschlegelfinger. Submen-
tal, am Hals und in den Inguinalbeugen
haselnuf- bis bohnengrofe Lymphknoten.
Die relative Herzddmpfung ist nach links
etwa anderthalb Querfinger vergroBert,
nach rechts nicht bestimmbar, weil sie
mitder Leberdampfung konfluiert. Dumpfe
Herztdne, leises systolisches Gerdusch Uber
sdmtlichen Ostien. Puls mittelvoll, rhyth-
misch, 96/min. Blutdruck 120/90 mm Hg.
Uber den Lungen hinten auf der rechten
Seite bereits von der Ill. Rippe abwadrts,
vorn in der Medioklavikularlinie von der
IV. Rippe abwarts allméahlich intensiver
werdende D&mpfung. Auf der linken Seite
in der Skapularlinie von der IX. Rippe
abwiérts verkurzter Perkussionston, der,
sich nach vorn ausdehnend, in der Axil-
larlinie mit der Milzddmpfung konfluiert.
Uber den gedéampften Gebieten ge-
schwéachte, sonst iberall normale zellulare
Grundatmung mit ausgedehnten Rassel-
gerduschen. Der Bauch ist stark vorge-
wolbt und enthédlt vermutlich freie Flussig-
keit. Die Leber hat eine glatte Oberflache
und ist kompakt; ihr unterer Rand ist in
Nabelhdhe tastbar, und ihre Da&mpfung
setzt sich aufwarts in der bereits erwéhnten
intrathorakalen Da&mpfung fort. Die Milz
ist gleichfalls kompakt mit glatter Ober-
flache und zwei Querfinger unter dem
Rippenbogen tastbar. Nervensystem und
Sinnesorgane weisen keine wesentliche Ano-
malie auf; man konstatiert lediglich gerin-
gen Exophthalmus und gewundene, weite
Venen am Augenhintergrund, besonders auf
der linken Seite. Mund- und Rachengebilde
sind frei. Thorax-Réntgenbild: AuReror-
dentlich intensive perihildre Zeichnung,
die besenartig tief in die Lungenfelder
hineinreicht. Der verbreiterte Hilus kon-
fluiert mit dem Mittelschatten, so dal die
Herzgrenze schwer beurteilt werden kann.
Hoher Zwerchfellstand, freie Sinus. Im
Besitz dieser Untersuchungsbefunde ver-
mochten wir keine Aufnahmediagnose zu
stellen, unterstitzten aber das Herz ange-
sichts der kardiorespiratorischen Insuffi-
zienz mit Lanatosid Cund Mercurophyllin.

Anfangs zeigte der Allgemeinzustand in
Anbetracht der Bettruhe und Kkardialen
Unterstitzung eine Bessemng; Dyspnoe und
Zyanose lieRen nach, Leber- und Milzhyper-
trophie entwickelten sich teilweise zuriick.
Nach Jahren verschlechterte sich der
Lungenrdntgenbefund, ilessen Charakter
jedoch unverdndert blieb. Von den unter
Wirkung der Therapie eintretenden tempo-
rdren Besserungsperioden abgesehen, ver-
schlechterte sich auch der Allgemeinzu-
stand. Wegen Gleichgultigkeit der Eltern
blieb das Kind mehrmals ohne Behandlung.
In diesen Perioden nahm die kardiorespi-
ratorische Insuffizienz zu und bildete sich
Transsudat in der Brust- und Bauchhdhle.

Diejenigen Laboruntersuchungsergeb-
nisse, die sich wéhrend des Krankheitsab-
laufs charakteristisch verédnderten, haben
wir in Tabelle 1. zusammengestellt. Die
anderen wesentlichen einmaligen oder
wiederholten Untersuchungsresultate seien
nachfolgend mitgeteilt.

Harnbefunde ; Die Farbung des Harns
war im allgemeinen strohgelb; die Menge
entsprach dem Alter des Kindes; das spez.
Gewicht betrug bei den Verdlinnungs- und
Konzentrationsproben 1006— 1025, seine
Reaktion pH 5,2—6,3; der Harn war also
immer azidotisch. Die EiweilRausscheidung
war im April 1963 so gering, dafl sie nach
Esbach nicht festgestellt werden konnte.
1964 bildete sich mit Sulfosalizylsdure ein
quarkartiger Niederschlag; die ausgeschie-
dene EiweiBmenge betrug 6%,. Nach
Verabreichung von Prednisolon geht der
Eiweilgehalt im Harn zurick. Globuline
werden in erheblich groBerer Menge ent-
leert als Albumine. BeieinerUntersuchung
konstatierten wir z. B. 20,5% Albumin
und 79,5% Globulin. Unter Prednisolon-
wirkung dndert sich dieses Verhaltnis:
die Globulinmenge vermindert, die Albu-
minmenge vermehrt sich. Zucker wurde
niemals entleert. Eiter kann weder che-
misch noch mikroskopisch nachgewiesen
werden. Die Ehrlich-Vrobe ergab anfangs
eine stdarkere Farbreaktion, wurde aber
nach Behebung der Dekompensation ne-
gativ. Die Sulkowitch-Probs war immer

Acta Pacdiatrica Academiae Scienliarum llungaricae 9, 1938



142 I. Simko :

Bronchitis follicularis

Tabelle |

Die Entwicklung der Serumeiweistoffe,

weilen Blutzellen,

Eosinophilen und dos Blut-

drucks wéhrend mehrerer Jahre mit und ohne Verabreichung von Prednisolon

196119631964 19641965 1966
XX IVVVIVIMILIXXXIXIE T XV
< e T
"PREDNISOLON
negativ. Im Sediment zeitweise Mikro- Tabelle Il. Wie die papierelektrophoretisch
hamaturie, 1—4 weiRe Blutzellen je Ge- gewonnenen Kurven zeigen, beruht die

sichtsfeld, ohne Zylinder. Endogene Krea-
tinin-Clearance 70 ml/min. Reststickstoff
stets unter 40 mg%.

Das Blutbild war durch maRige Ana-
mie, Leukozytose ohne Linksverschiebung,
Vermehrung der Gelapptkernigen mit
relativer Lymphopenie und hochgradiger
Eosinophilie gekennzeichnet. Thrombozy-
tenzahl, Blutungszeit, Gerinnungszeit, Re-
traktionszeit waren normal. Prothrombin-
verwertung 88—100°,

Knochenmark-Punktat: Hyperplastisch
reifes Knochenmark, bei normaler Eryth-
ropoese mit Vermehrung der eosinophilen
Zellen.

Serumeiweilstofje wurden
stim m t.

25mal be-
Die Ergebnisse veranschaulicht
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betrdchtliche Vermehrung der Gesamtei-
weilstoffe auf der jahrelangen Vermehrung
der Gammaglobuline. Unter Wirkung von
Prednisolon wird die Gammaglobulinmenge
geringer, aber nicht normal. Die Agar-
elektrophorese ergab ein der Papierelek-
trophorese &hnliches, aber mit dieser
nicht Ubereinstimmendes Resultat. 1gG-
Globulin war stark vermehrt, wéhrend
IgA und IgM im normalen Verhéltnis
nachgewiesen werden konnten. Blutsen-
kungsgeschwindigkeit Jahre hindurch 95—
127 mm/h. Waé&hrend der Prednisolonbe-
handlung Verlangsamung, aber keine Sen-
kung unter 35 mm. Klrten-Probe positiv.
C-reaktives Protein wird von der Ham-
agglutinationsmethode mit dem Titer
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I. Simké : Bronchitis follicularis 143

1:50—100 naohgewiesen. Antikdrperbil-
dung: Passive Hamagglutination, Staphy-
lokokken-alpha-Antitoxin 0,5—0,053 IE,
Typhus-, Paratyphus-, Coli- und Dysente-
rie-Stdammen gegeniber normal. Anti-
streptolysintiter 140—368 E. Echinokok-
ken-Komplementbindungsreaktion negativ.
W assermann und Begleitreaktionen nega-
tiv.

vollkommen, in der Verdinnung 1 :100
schwach, in der Verdinnung 1 : 1000 keine
Verdauung.

Andere Untersuchungen: Blutdruck (s.
Tabelle 1) jahrelang hoch mit steigender
Tendenz: nach Prednisolon und Digitalis
maBRige Senkung. Blutdruck in der A.
pulmonalis 60/20, in der rechten Kammer
60/0 mm Hg. Die Sauerstoffsdttigung im

Tabelle |l

Entwicklung der Serumeiweil3stoffe im Vergleich zu den Normalwerten

(papierelektrophoretische Untersuchungen)

Serumeiweif- Ohne  Prednisolon Mittelwerte
stoffe Normalwerte ) el

Grenzwerte Mittelwerte Prednisolon

Gesamteiweil mn3 g% 10,2-12 g% 10,9 g% 8,2 g%
Albumin 58% 12,5—21% 16,5% 37%
0g-Globulin 3,5% 15— 6,5% 3,7% 5,1%
ot2-Globulin 10% 3,4— 6,8% 5,6% 9,1%
A-Globulin 11,5% 55— 9,1% 6,7% 7,2%
y-Globulin 17% 66—71% 67,5% 41,6%

Leberfunktion: Bilirubin und Urobilin  arteriellen Blut betrug im niedrigsten

konnten im Harn nicht nachgewiesen
werden. Bilirubinspiegel im Blut stets
normal. Bromsulphalein-Ausscheidung nor-

mal. Thymol-Turbiditdt 5—19 E. Die
niedrigeren Werte traten zumeist nach
Verabreichung von Prednisolon zutage.

Goldsol-Reaktion oft negativ, sonst -f- —
+ + + ¢ Die positiven Thymol-Turbiditats-
und Goldsol-Reaktionen verliefen nicht
immer parallel. Staub—Traugott-Effekt
zwar ausgepragt, aber entschieden verrin-
gert; Glykogen-Mobilisierung zwar vor-
handen, aber nicht in geniigendem MaRe.

Stuhluntersuchungen : Es wurden in 3
Instituten 10parasitologische Untersuchun-
gen vorgenommen. Einmal hat man Giar-
dia lamblia nachgewiesen. Alle anderen
Untersuchungen fielen negativ aus. Dia-
stase nach Wohlgemuth 10 240—20 000 E.
Gelatineverdauung am Rdéntgenfilm in der
Verdlinnung 1:160. Trypsinverdauung im
Duodenalsekret in der Verdinnung 1: 10

Wert 78 Vol%, stieg aber nach Beatmung
mit 100%igem Sauerstoff auf 100%. Die
bakteriologischen und mykologischen Ziich-
tungen sowie die chemische Untersuchung
des SchweiBes ergaben immer negative

Resultate. Serumgesamtcholesterin 185—
333 mg%. Serum-Elektrolyte: Na 135—
180 maéag/l (normal 130—146), K, P, Ca

zeigen normale Werte. SGOT 32, 36, 80
und 125 E, d. h. die Enzymaktivitdt ist
gesteigert.Elektrokardiogramm: Sinusrhyth-
mus, ausgeprédgte Rechtskurve, hohe, zu-
gespitzte P-Welle in der Il. und I1l. Ab-
leitung. Angiopneumographie: Normale
Verhéltnisse. Die Ergebnisse der Atem-
funktionsproben zeigt Tabelle I11. Am kenn-
zeichnendsten die Senkung des VC-, TC-
und insbesondere des AGW- und Tiffeneau-
W ertes. Prednisolon und Digitalis bewirk-
ten eine minimale Steigerung dieser Werte.

Lungenbiopsie: Zwei Monate nach Auf-
nahme des Patienten wurde die Lungen-

Acta Paediatrica Arademiae ScieiUiarum ltungaricae 9, 1968



144 I

biopsie ausgefuhrt. Nach Thoraxer6ffnung
konstatierte der Chirurg eine diffus kom-
pakte Lunge. Von der ventralen Kante des
linken oberen Lappens wurde ein dattel-
kerngroBes Stiuck exzidiert, das an der
Schnittflache graugelb und von lappiger
Struktur war. Die histologischen Schnitte
haben wir im Hinblick auf die Eigenart

Simkd : Bronchitis follicularis

gelegentlich Reaktionszentren aus. Auch
im Lungenparenchym, besonders im Kon-
taktgebiet mit den interlobuldren Septen
und der Pleura, finden sich gelegentlich
kompakte lymphozytdre Infiltrate. Das
Lungengeristwerk ist abschnittsweise et-
was verstarkt. Die Alveolen sind gelegent-
lich iberbldaht oder schichtweise kollabiert.

der Bilder mehreren bekannten patholo- Die elastischen Fasern innerhalb der
gischen Anatomen gezeigt. Nach aus- Bronchien sind abschnittsweise zerstort.
Tabelle |1

Vergleich der Resultate von Atemfunktionsproben

Untersuchung

Vitalkapazitat (VC)
FEV1% (Tiffeneau)
FIVjOlo
Residualvolumen (RV)

Totalkapazitat (TC)

RV X 100
TC

Atemgrenzwert (AGW)
Minutenventilation (MV)
AGW/MV

Alveolo-Kapillarblock

i
iihrlicher Beschreibung des Falles und
Ubersendung der Schnitte nach Ziirich gab
Tienhtinger von diesen folgende Beschrei-
bung:

»Die Lungenschnitte zeigen ein sehr
charakteristisches Bild. Im Vordergrund
des Schnittbildes Stehen die Bronchiolen,
die ein ungemein dichtes, vorwiegend
lymphozytdres Schleimhautinfiltrat auf-
weisen, das die Lichtung auf einen Schlitz
einengt und sich ohne scharfe Grenze in
das angrenzende Parenchym verliert. In-
nerhalb des Infiltrates differenzieren sich

Bei Gesunden eigenerl13 EiPnf;{(ienten Harréryﬁgraﬁich-
1820 ml 640—1090 ml >
80 51—54 Normal oder <
920 60—69 Normal oder <
410—450 ml 340 ml >
2275 ml 1120—1330 ml >
18—20% 25—30,4% Normal oder >
52 1 10—16 1 >
49 1 52—57 1 Normal oder <
10 v+8o0 >

Bronchiektasen sind nicht nachweisbar.

Pathologisch-anatomische Diagnose:
Chronische follikuldre Bronchitis mit parti-
ellen Lungenatelektasen und partiellem
obstruktivem Emphysem. — Hyperplas-
tisches reifes Knochenmark mit Betonung
der Eosinophilie.«

4 Jahre nach der Lungenbiopsie wurde
bei der Sektion in Leber, Milz, Nieren,
im subepikardialen und perinephritischen
Fettgewebe, inden quergestreiften Muskeln,
stellenweise auch im Knochenmark eine
ausgedehnte lymphplasmazelluldre Infil-
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Abb. 1. Thoraxrontgen, a) Vor der

Behandlung: vergréRerter Herzsehatten,

inten-

sive perihilare Zeichnung. — b) Nach der Verabreichung von Cardiacum, Diureticum
und Prednisolon: Der Herzschatten ist verkleinert, perihilare Zeichnung fast unverédndert

tration nachgewiesen. In den Lungen
wurde eine ausgedehnte lymphplasmazel-
lige Infiltration beobachtet, die Zahl der
Follikel war jedoch viel geringer, als bei
der Biopsie, dagegen konnte eine Anhdu-
fung von Bindegewebe nachgewiesen wer-
den.

Besprechung

Bei der Bronchitis follicularis han-
delt es sich um eine anatomisch gut

definierbare Krankheit, deren Kklas-
sische Beschreibung Uehltinger in
seiner 1967 erschienenen Abhandlung
[12] gab. Ein ganz &hnliches Bild er-
gab der bioptische Befund unseres
Falles (s. Abb. 1, 2, 3). Besonders
charakteristisch war die intensive
lymphoidzellige Infiltration der Lun-
gen. Nach Engel [3] ist Lymphge-
webe physiologisch in der Lunge an
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Abb. 2. Lungenbiopsie. Ubersichtsbild,
OOfaeho VergréRerung. — Im Lungen-
parenchym zellige Infiltration, infolgedes-
sen zusammengedriickte Bronchiolen (des-
halb der sternformige Querschnitt), kolla-
bierte Alveolen, welche um die Infiltration
herum emphysematos erweitert und stellen-
weise verschmolzen sind (zentrilobulares
Emphysem). Im infiltrierten Gebiet stel-
lenweise Follikelbildung (Pfeil)

der Bifurkation der Bronchien und
Bronchiolen, zwischen den Zweigen
der A. pulmonalis, aber nicht in
der Wand der Bronchien und Bron-
chiolen vorzufinden. Unter patho-
logischen Verhéltnissen, z. B. bei
jeder chronischen Bronchitis, sehen
wir eine Vermehrung der lymphoiden
Zellen, ohne jemals eine derartige
Infiltration, insbesondere follikulare
Ansammlung wie in unserem Fall,
anzutreffen. Wir glauben, daf? von
dieser Zellinfiltration zahlreiche
pathologische und klinische Erschei-
nungen hervorgerufen werden. Auch

Bronchitis follicularis

die histologischen Bilder zeigen,
wie stark die Bronchiolen ein-
geengt sind (Abb. 2 und 3). Bei tota-
ler Stenose wird die Luft der Alveolen
resorbiert, die Alveolen kollabieren,
und es kommt zur Atelektasie. Bei
partiellem Verschluf? entwickelt sich
neben ventilartiger Ausbildung ein
obstruktives Emphysem, ja stellen-
weise entsteht aus dem Konflux der
erweiterten Alveolen ein zentrilobu-
lares Emphysem. Und weil sich die
Gegebenheiten stellenweise andern,
haben wir nahe nebeneinander ate-
lektatische und emphysematose Ge-
biete gefunden.

Whitwell [13] und Uehtinger
[12] erwéhnen, daR die elastischen
Elemente in den infiltrierten Gebieten
im Verschwinden sind. Unserer Mei-
nung nach beruht das darauf, daR die
Kapillaren infolge der reichlichen
Zellinfiltration komprimiert werden,
die Blutversorgung sich verschlech-
tert und die empfindlichen elasti-
schen Elemente dieser Entwicklung
zum Opfer fallen. Infolge der Vermin-
derung der elastischen Elemente l1aRt
der Widerstand der Bronchialwande
nach und erweitert sich — wie in
einer fruheren Mitteilung [9] aus-
fuhrlich erortert — che Bronchus-
wand, d. h. es entwickelt sichBron-
chiektasie und Bronchiolektasie. Diese
Maoglichkeit besteht insbesondere,
wenn wegen der forcierten dyspnoi-
schen Atmung der Intrabronchial-
druck und die extrabronchiale Zug-
wirkung zunehmen (prastenotische
Bronchiektasie). Aus den bisher be-
obachteten Féllen geht weiterhin her-
vor, daR es sich bei der Bronchi-
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ektasie meistens um eine Spéatkom-
plikation handelt, die sich eher in der
Periode entwickelt, in der sich am
Ort der Zellinfiltration die binde-
gewebigen Elemente anhaufen. An
diesen Stellen ist die Entwicklung der
Bronchiektasie gleichfalls auf Blut-
versorgungsstérungen, auf das Ver-
schwinden der elastischen Elemente
(die schrumpfenden Bindegewebsele-
mente komprimieren die Kapillaren)
und weniger auf deren Zugwirkung
zuruckzufuhren. Die bindegewebigen
Elemente haufen sich tberall an, wo
sich die Infiltration entwickelt, also
auflerhalb der Bronchuswand in den
interlobuléren Septen, ja auch im
Parenchym, hauptsachlich peribron-
chial und perivaskular (Abb. 5). Wie
Whitwell schreibt [13], hat er
atelektatische Gebiete hauptsach-
lich dort angetroffen, wo die inter-
lobulédren Septen verdickt waren. Dies
fahrt er darauf zurtick, dal} das ver-
dickte Septum die Erweiterung des
Lobulus hemmt und die wegen der
eingeschlossenen Infiltration schwel-
lende Lungensubstanz die Alveolen
komprimiert. Die pathologische Be-
deutung einer Verdickung der inter-
lobuldren Septen kann sich auch
darin manifestieren.

Durch die bindegewebige Verstar-
kung des Lungengeristes und durch
die Verringerung der elastischen Ele-
mente wird die Dehnbarkeit der Lun-
ge stark beeintrichtigt, und zusam-
men mit der Zellinfiltration, den
Atemwegsstenosen sowie den atelek-
tatischen und emphysematosen Be-
reichen geben sie eine vollstandige
Erklarung fir die Atemfunktions-
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Abb. 3. VergroRerung der unteren linken

Ecke von Abb. 2, zusammengedrickte

Bronchiole, stellenweise Follikelbildung
(Pfeil)

Stoérungen, die besonders im eigenen
diffusen Fall bei den Atemfunktions-
untersuchungen in Erscheinung ge-
treten sind (Tabelle 111). Am frihesten
und am bezeichnendsten ist unserer
Ansicht nach die Senkung des Atem-
grenzwertes und des Tiffeneau-Wertes
zu beobachten. Doch sinkt auch der
VC- und TC-Wert, wahrend der RV-
Wert ansteigt. In Anbetracht der
atelektatischen Gebiete ist jedoch
auch ein normaler oder nur wenig ab-
weichender RV-Wert vorstellbar.
Durch die Zellinfiltration, die Ge-
websschwellung, das obstruktive Em-
physem wachst der Intraalveolar-
druck, der die in der Wand der Al-
veolen laufenden Kapillaren kompri-
miert; die Hypoxie und Hyperkapnie
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Abb. 4. Die elastischen Elemente im In-
filtrationsgebiet sind stellenweise noch
nachweisbar (Trichromfarbung). An ande-
ren Stellen sind die elastischen Elemente
desintegriert oder verschwunden

verursachen Uber den Euler—Lilje-
strandschen Reflex Kapillarspasmus;
schlieBlich wird durch die bereits er-
wahnte vaskulare Fibrose die Dehn-
barkeit der GefalRe verringert, wéah-
rend die bindegewebige Starkung des
Lungengerlstes die Erweiterung der
Lunge und dadurch die physiolo-
gische Blutrickstrémung hemmt. Von
alledem wird das rechte Herz belastet,
die Pulmonaltension reflektorisch er-
hoht, und zwar insbesondere bei dif-
fusen Prozessen, so wie in unserem
Fall. Nach einer gewissen Progression
wird die rechte Herzhalfte insuffi-
zient, anschlieBend treten Stagnation
im systemischen Kreislauf, Blut-

Simké : Bronchitis follicularis

Abb. 5. In der Né&he des Infiltrations

gebietes und binnen dessen — z. B. im

oberen Teil des Bildes — ausgesprochene
vaskuldre und perivaskuldre Fibrose

druckerhéhung, Splenohepatomegalie
und Odem auf. Die kardiale Insuffi-
zienz kann jahrelang vorhanden sein,
die Funktion einzelner Organe (z. B.
Niere, Leber) beeintrachtigen und
Zirrhose in den Parenchymorganen
(z. B. in der Leber) sowie Trommel-
schlegelfinger usw. zustande bringen
[5, 9]

Die im Thoraxrontgenbild (Abb. la
und Ib) sichtbare auRerordentlich
intensive perihilare Zeichnung brin-
gen wir mit der Stauung im kleinen
Kreislauf, mit der muralen und peri-
bronchialen Infiltration der Bron-
chien, mit ihrer Verdickung und im
fortgeschritteneren Stadium mit der
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vaskuldren und bronchialen Fibrose
in Zusammenhang. Die stellenweise
konfluierenden stecknadelkopf- bis
hirsekorngroBen Herdschatten zwi-
schen den Blndeln entsprechen Ate-
lektasen.

Die Leber- und Milzvergréferung
sowie funktionelle Leberstérung, die
wir in unserem Fall in mehrfacher
Beziehung nachzuweisen vermochten,
bringen wir in Kenntnis des Obduk-
tionsbefundes teils mit der genera-
lisierten Infiltration — die sich auch
auf die Leber und Milz ausbreitete -
teils mit der permanenten Stagnation
im groBen Kreislauf in Zusammen-
hang. Auf die letztere verwies der
Umstand, daR sich Leber und Milz
unter Wirkung des Kardiakums und
Diuretikums verkleinerten und sich
auch die funktionellen Stérungen ver-
minderten.

Im Harn haben wir haufig Eiweil3
und im Sediment wenige Erythrozy-
ten nachgewiesen. Zusammen mit
dem hohen Blutdruck und der Odem-
bereitschaft erweckt dieser Befund
Verdacht auf Nephritis. Da das Sedi-
ment indessen nicht immer und auch
dann nur in geringer Zahl Erythro-
zyten und keine Zylinder enthielt,
der Reststickstoffwert niemals das
physiologische Ausmal? Uberstieg, die
endogene Kreatinin-Clearance normal
war und die Verdiinnungs-sowie Kon -
zentrationsproben wiederholt eine
einwandfreie Nierenfunktion anzeig-
ten, muBten wir die Nephritis-Dia-
gnose fallen lassen. Demgegentber
sahen wir, daf} sich die mit dom Harn
ausgeschiedene EiweilBmenge, als wir
den Patienten mit Prednisolon be-

handelten und sein Blutdruck sank,
verminderte und sich das Verhaltnis
der Globuline und Albumine im
groBen und ganzen ebenso wie im
Serum verdnderte. Daraus schlieBen
wir, daR sich in unserem Fall keine
Nephritis im klassischen Sinne des
Wortes entwickelt hat, sondern eher
eine Nephropathie infolge der anhal-
tenden Stagnation im groRen Kreis-
lauf und des Druckes der lymphplas-
mazellularen Infiltration im Nieren-
gewebe. Die Glomerula sind dadurch
durchlassig geworden und lieRBen
die Serumeiweil3stoffe in einer dem
Verhéltnis der Serumproteine ent-
sprechenden Menge hindurch.

Der Harn war — wahrscheinlich
wegen der respiratorischen Azidose —
standig sauer.

Im Verhaltnis der Serumeiweif3-
stoffe haben wir in unserem Fall
jahrelang betréchtliche Verschiebun-
gen wahrgenommen (Tabelle I1). Wir
beobachteten auch, daR sich der
Organismus in groBem Malke an die
pathologischen Eiweildrelationen
klammert: nach Verabreichung von
Prednisolon (Tabelle 1) nahm zwar
die Gammaglobulinmenge ab und die
Albuminmenge zu, aber 10 Tage nach
Weglassen von Prednisolon setzte die
Ruckkehr zu den friheren Relationen
ein, und nach 6 Wochen waren wieder
die alten pathologischen Verhaltnisse
anzutreffen. Whitwelt und Uen-
tinger haben in ihren Fallen nichts
derartiges beobachtet. Bekanntlich
kommt es bei dekompensiertem Vi-
tium und bei Leberzirrhose gleichfalls
zur Senkung des Albuminspiegels und
zur Steigerung des Globulinspiegels
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im Serum. Wir missen also sagen,
dal zwar bei dekompensiertem Vi-
tium und bei Leberkrankheiten eine
ahnliche Verschiebung der Serumei-
weillwerte eintritt wie bei unserem
Patienten, aber niemals in solchem
Ausmaly, wie wir dies bei letzterem
wahrgenommen haben. Deswegen
nehmen wir an, dal es sich bei der
guantitativen Verschiebung der Se-
rumeiweilwerte in unserem Fall nicht
um eine Folgeerscheinung der Kom-
plikationen, sondern um eine charak-
teristische primére Manifestation der
generalisierten lymphplasmazellula-
ren Infiltration handelt. Die uber-
mafige Erhéhung des Gammaglo-
bulinspiegels kann auf der Ver-
mehrung der Plasmazellen beruhen,
da Gammaglobulin von den Plasma-
zellen erzeugt wird und bei Krank-
heiten, wo sich die Plasmazellen ver-
mehren, im allgemeinen auch der
Gammaglobulinspiegel steigt. Bei un-
serem Falle enthielten Lunge und
Knochenmark viele Plasmazellen.
Die Vermehrung der Globuline
erklart die permanente, intensive
Beschleunigung der  Senkungsge-
schwindigkeit (Tabelle 1).

Ein gleichfalls charakteristisches
und permanentes Symptom war in
unserem Fall die hochgradige Eosino-
philie. Wie aus Tabelle | hervorgeht,
hat das Verhaltnis der Eosinophilen
im Blutbild mitunter sogar 81% er-
reicht. Unter Prednisolonwirkung
nahm die Zahl der Eosinophilen ab,
aber 10 Tage nach Weglassen von
Prednisolon begann sie wieder zu
steigen, und 6 Wochen spater kon-
statierten wir bereits das frihere

Simko : Bronchitis jollicularis

hohe Verhéltnis. Im eigenen Fall
konnten wir nicht nur im Blut, son-
dern auch im Lungengewebe und im
Knochenmark eine starke Vermeh-
rung der Eosinophilen ohne Zeichen
von Atypie mit reichlichen Mitosen
nachweisen. Eine eosinophile Leuka-
mie konnte also auch dadurch aus-
geschlossen werden.

Obwohl das histologische Bild der
Lungen bei den in der Literatur mit-
geteilten Féllen von Bronchitis folli-
cularis und bei unserem Patienten
im wesentlichen Ubereinstimmt, tre-
ten jedoch in klinischer Hinsicht
auffallende Unterschiede zwischen den
beiden Befunden zutage. So war z. B.
die Infiltration in den friher mitge-
teilten Fallen nur auf einen kleinen
Teil der Lungen lokalisiert, wéhrend
sie sich bei unserem Patienten auf
den ganzen Bereich der Lungen er-
streckte. Wir waren Ubrigens bereits
vor der Sektion dieser Ansicht [10],
da das thorakale Rontgenbild, die
erhéhte pulmonale Tension, die hoch-
gradige kardiorespiratorische Insuf-
fizienz sowie die ausdricklichen und
charakteristischen Stérungen der At-
mung darauf hingewiesen haben. —
Zudem beobachteten wir in unserem
Fall gleichfalls Jahre hindurch ex-
treme Hyperproteindmie, Hyperglo-
bulindmie und Hypereosinophilie,
von denen in den anderen Mittei-
lungen nicht die Rede ist und die,
wie personliche Anfragen ergaben,
auch nicht beobachtet worden sind.
Es gibt noch andere Wahrnehmungen,
die wir ebenfalls unbedingt als patho-
logische Erscheinungen bewerten, die
jahrelang in pragnanter Form vor-
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handen waren, aber nach den erschie-
nenen Mitteilungen bei den anderen
Patienten nicht beobachtet wurden,
bei denen es sich jedoch nach unserer
Auffassung um konsekutive, also se-
kundére, wenn auch sehr charakte-
ristische pathologische Manifestatio-
nen handelt. So die hohe Tension im
kleinen und groRBen Kreislauf, die
Proteinurie, die gesteigerte Enzym-
aktivitat (SGOT), die beschleunigte
Senkungsgeschwindigkeit, der schwa-
chere Staub—Traugott-Effekt und die
geringere Glykogenmobilisierung
um nur die wesentlichsten zu nennen.
Zur selben Gruppe rechnen die Er-
gebnisse der Atemfunktionsunter-
suchungen, in bezug auf welche er-
wahnt sei, dal3 in einem Fall Uenh1in-
gers (H. B., 23 Jahre alt) mit gerin-
gen Verschiebungen dhnliche patholo-
gische Resultate registriert wurden.
Der Unterschied ergibt sich aller
Wahrscheinlichkeit nach aus der Aus-
dehnung des Prozesses.

Die mehrjahrige Beobachtung un-
seres Falles hat es ermdglicht, die
klinischen Symptome der neuen Krank-
heit zusammenzustellen. Im Krank-
heitsablauf lassen sich 3 Abschnitte
unterscheiden: Als erste die symptom-
freie Phase, in welcher der Krank-
heitsprozef nur mit Hilfe der
Biopsie oder der Autopsie nach-
gewiesen werden kann. Indessen
kommt auch dieser Periode grof3e
Bedeutung zu, weil schon in ihr
schwere Komplikationen (z. B. Bron-
chiektasie, Fibrose) entstehen kon-
nen, eventuell, wie bei Uehtinger3
Saugling, der Tod eintreten kann. -
Die zweite Phase des Krankheitsver-

laufs ist das Kompensationsstadium.
Ein Teil der in diesem Stadium wahr-
nehmbaren Symptome und patholo-
gischen Manifestationen ist bei einem
gewissen Progressionsgrad des Pro-
zesses wahrscheinlich immer vorhan-
den. Den anderen Teil haben jedoch
bisher nur wir beobachtet, und wei-
tere Untersuchungen werden Kklar-
stellen missen, ob ihr Erscheinen mit
der Progression des Prozesses, mit sei-
nem Charakter (generalisiert oder um-
schrieben) oder mit dem atiologischen
Faktor zusammenhéngt. — Die 3.
Phase im Krankheitsverlauf ist das
Dekompensationsstadium. Dieses st
durch die funktionellen und anato-
mischen  Veranderungen  gekenn-
zeichnet, die infolge der Progression
des Krankheitsprozesses dann ent-
stehen, wenn der Organismus die auf-
getretenen Stérungen nicht mehr aus-
zugleichen vermag. Die Dauer der
einzelnen Phasen ist anscheinend ver-
anderlich und sicher vom étiologi-
schen Faktor (besonders, wenn ver-
schiedene vorliegen), vom Reaktions-
vermogen und der Reservekraft des
Organismus, ferner von der Ausdeh-
nung des Prozesses abhangig (der
generalisierte  ProzeR  progrediert
rascher und hat schwerere Folgen als
der aufein kleines Gebiet lokalisierte).

Die Symptome
des Kompensationsstadiums:
Husten, Auswurf.
Ermidung, Atemnot schon bei ge-
ringer korperlicher Arbeit.
Hohe  Blutsenkungsgeschwindig-
keit.
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Charakteristisches Thoraxréntgen-
bild (s. Text). Schichtaufnahme deutet
auf Bronchiektasie.

Bronchographie: ZylindrischeBron-
chuserweiterungen, deren  Schat-
ten jah scharf endet. Das Bild erin-
nert an einen beschnittenen Baum.

Von den Atemfunktionsuntersu-
chungen sinken der Tiffeneau- und
AGW-Wert am raschesten. Spater
sinkt der VC- und TC-Wert. Der RV-
Wert ist normal oder weicht nur et-
was ab. Kein alveolo-kapillarer Block.

Bei diffusen Prozessen starkere
Abweichungen als bei umschriebe-
nen.

Leukozytose mit relativer Lympho-
zytose und hoher Eosinophilie.

Hyperproteindmie mit bedeutender
Verminderung der Albumine, geringer
Verminderung von alpha2 und beta-
Globulin, minimaler oder keiner Ver-
mehrung von alpha”Globulin sowie
sehr starker Vermehrung von gamma-
Globulin.

Kurten-Reaktion positiv.

Pulmonaldruck erhoht.

Die Symptome
des Dekompensationsstadiums :

Dyspnoe und Zyanose.

Trommelschlegelfinger.

Cor pulmonale.

Splenohepatomegalie, spater nach-
lassendes Funktionsvermodgen der Le-
ber.

Hoher Blutdruck im systemischen
Kreislauf.

Proteinurie mit gesteigerter Globu-
linausscheidung.

Simko6 : Bronchitis follicularis

Anzeichen von kardialer und respi-

ratorischer Insuffizienz schon im
Ruhezustand.
Die Atiologie der bei unserem

Patienten beobachteten generalisier-
ten Gewebeinfiltration ist ungeklart.
Angesichts der Hypereosinophilie ha-
ben wir in unserem Fall an eine
allergische Atiologie gedacht, was
um so eher angezeigt schien, als
die Vermehrung der Eosinophilen
nicht nur im Blut, sondern auch in
den Lungeninfiltraten und im Kno-
chenmark ausgepragt zutage trat.
Deswegen dachten wir auch an eine
Autoimmunisierungs- oder autoaller-
gische Erkrankung, bei der die Emp-
findlichkeit irgendeinem Gewebe ge-
genuiber besteht. Diese Vermutung
haben wir jedoch bisher nicht be-
statigen konnen. — Die negativen
parasitologischen Untersuchungen
schlieBen an und fir sich die Anwe-
senheit und etwaige kausale Rolle von
Parasiten noch nicht aus, weil ein-
zelne Parasiten nicht im Darm leben
und daher keine Eier im Stuhl aus-
geschieden werden. Dagegen dringen
ihre Larven durch die Darmwand,
gelangen mit dem Blutstrom in andere
Organe, z. B. in die Leber und Lunge,
bleiben dort stecken, leben weiter und
erzeugen Antigen. So z. B. die Echino-
kokken, deren Anwesenheit wir durch
die Komplementbindungsreaktion
ausgeschlossen haben und die Ubri-
gens auch keine der beschriebenen
dhnliche Gewebsreaktion hervorru-
fen. Von &hnlicher Art sind Toxocara
cati et canis, fir die Hypereosino-
philie, Hyperproteindmie, Hyperglo-
bulindmie, Hypalbumindmie und Le-
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berhypertrophie bezeichnend sind [1
4, 6, 8, 14], d. h. Symptome, die auch
in unserem Fall vorzufinden waren.
Wir kénnen den parasitéaren Ursprung
auf Grund der Sektion und der histo-
logischen Untersuchungen in unserem
Falle nicht akzeptieren. — Engerl,
W hitwell und Uehlinger fihren
die Entstehung der follikularen Bron-
chitis auf eine Virusinfektion zurick.
Auch in unserem Falle sprechen die
meisten Faktoren fur diese Auffassung.
So sind z. B. die ersten Beschwerden
zumeist nach einer im frihen Kindes-
alter abgelaufenen Viruserkrankung
(z. B. Morbilli,Pertussis, Influenza) er-
schienen. Die lymphplasmazelluléare
Infiltration gleicht in ihrem histolo-
gischen Bild dem der virusbedingten
destruktiven muralen Bronchitis,
Bronchiolitis und interstitiellen Pneu-
monie. Die negativ ausgefallenen bak-
teriologischen und mykologischen
Untersuchungen, fernerhin die hoch-
gradige, jahrelang beobachtete Gam-
maglobulinvermehrung zeugen fir
den virésen Ursprung.

Cruickshank [2] beschrieb eine
chronische Rattenkrankheit, die in-
nerhalb von Zichtungen héaufig en-
demisch auftritt, lymphoidzellige In-
filtration in der Wand und im Paren-
chym der Bronchien, ferner die Ein-
engung des Lumens der Bronchiolen
sowie Bronchiektasie verursacht und
mit Husten und Rasselgerduschen
einhergeht. Diese Rattenkrankheit ist
dartber hinaus, daB sie der lymph-
plasmazellularen  Lungeninfiltration
unseres Patienten in hohem Malie
gleicht, auch noch deswegen interes-
sant, weil sie von Viren hervorgerufen

wird. Bei der Ratte ist diese Krank-
heit immer auf die Lungen lokalisiert,
ihre Generalisation wurde nicht be-
obachtet. Netson [7] hat aus der
Lunge von Ratten, die an dieser
Krankheit litten, eine Suspension
hergestellt, die sich noch in der Ver-
dinnung 1(P als wirksam erwies:
wurde die Suspension in die Nase jun-
ger Mause instilliert, so erkrankten sie.
Durch Zentrifugieren a4t sich der
Krankheitserreger eliminieren. Nel-
son meinte, dieser Krankheitserreger
sei ein Virus; aus diesem Grunde er-
wahnen wir ihn hier im Zusammen-
hang mit der Virustheorie. Seither
hat sich die Auffassung in dieser Hin-
sicht gedndert, denn heute bezeichnen
viele Autoren den Krankheitserreger
nicht mehr als Virus. Interessant ist
weiterhin, dal Cruickshank Seine
Abhandlung im Jahre 1948, als die
follikulare Bronchitis noch unbe-
kannt war, mit der Bemerkung schlof,
vom Gesichtspunkt der humanen
Bronchiektasie sei diese Rattenkrank-
heit von geringer Bedeutung: bei
Kindern jedoch, bei denen bisweilen
eine sehr bedeutende lymphoide Ge-
websbildung stattfindet, kdénne sie in
der Atiologie der Bronchiektasie eine
Rolle spielen. Wahrscheinlich ge-
wahrleistet der Krankheitserreger die
stidndige Anwesenheit und Progres-
sion des Krankheitsprozesses nach
Art der Onkoviren. Aber es ist auch
moglich, dall die lymphplasmazellu-
lare Gewebsinfiltration — wie die
Pneumonie — von verschiedenarti-
gen Erregern hervorgerufen wird.
Vielleicht hangt es auch mit der
Mannigfaltigkeit der Krankheitserre-
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ger zusammen, dafl der Prozel3 in
unserem Fall generalisiert, in den
anderen Fallen hingegen umschrieben
war.

In differentialdiagnostischer  Be-
ziehung fallt der histologischen Lun-
genuntersuchung in allen drei Stadien
des Krankheitsprozesses eine aus-
schlaggebende Rolle zu. Die um-
schriebene Bronchitis follicularis ver-
ursacht lange Zeit hindurch Sympto-
me, die wir beim gleichzeitigen Vor-
kommen jeder chronischen Pneumo-
nie, umschriebenen Lungenfibrose
und Bronchiektasie beobachten kon-
nen. Bei diffuser Lungeninfiltra-
tion bzw. generalisiertem Prozel3 ent-
wickeln sich nach einer gewissen
Progression Symptome der Kkardio-
respiratorischen Insuffizienz, die se-
rologischen und hamatologischen Re-
aktionen, bzw. die konsekutiven
Veranderungen treten in den Vor-
dergrund, die lediglich einen Ver-
dacht auf diese Krankheit erwek-
ken, und in diesem Zustand ist
die Durchfihrung der Biopsie zwecks
Sicherung der Diagnose bereits an-
gezeigt. Zwei Krankheiten ahneln in
ihren Symptomen der diffusen lymph-
plasmazellularen Lungeninfiltration :
das Hamman—Rich-Syndrom und
die Toxocariasis. Die diagnostischen
Unterschiede zwischen dem Ham-
man—~Rich-Syndrom und unserem
Falle haben wir indenTabellen 111 und
IV angegeben. Bei Toxocariasis ist im
Thoraxréntgenbild eine multiple, herd-
artige Verschattung zu sehen, oft in
einer der exsudativen Miliartuberku-
lose ahnlichen Form. Eine intensive
perihilare Zeichnung mit tief in das

Simkd : Bronchitis follicularis

Lungenfeld hineinreichenden Blindeln
—wie in unserem Fall —ist nicht
vorhanden. Nach 1—2 Jahren ent-
wickelt sich das Rontgenbild bei
Toxocariasis zurick, da sich die Lar-
ven einkapseln, zugrunde gehen und
ihre reaktive Wirkung aufhért. Dem-

gegentber hat die beschriebene
Faszikelbildung in unserem Falle
standig zugenommen. Bei Toxo-

cariasis ist die Milz nicht vergroRert
und fehlen die Symptome der respi-
ratorischen Insuffizienz.

Kereszttjry hat nach der histolo-
gischen Aufarbeitung des Falles die
Moglichkeit der Diagnose der Wal-
DENSTROMschen Makroglobulinamie in
Erwagung gezogen, die uns jedoch
nicht genlgend begrindet scheint,
weil die Anhaufung der Makroglobu-
line im Blut nicht nachgewiesen ist,
und auch die wiederholtem agar-
elektrophoretischen Untersuchungen
die Anhaufung der IgM-Fraktion
nicht nachgewiesen haben, dagegen
die bei unserem Fall standig beobach-
tete Hypereosinophilie fir die Makro-
globulindmie nicht bezeichnend ist,
und auch die Hautblutungen erst im
Endstadium aufgetreten sind.

Die Prognose der generalisierten
lymphplasmazellularen  Gewebsinfil-
tration mussen wir als ungulnstig
bezeichnen, weil sie nach dem Zeug-
nis unseres Falles verhaltnisma-
Big rasch zur Kkardiorespiratori-
schen Insuffizienz, zu reaktiven Er-
scheinungen im Blut, Knochenmark
und zur Schadigung des Parenchyms
der Leber, Nieren usw. und schlieR-
lich, insbesondere bei gleichzeitiger
Entwicklung, nach einigen Jah-
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ren unaufhaltsam zur Katastrophe
fuhrt.

Da der Krankheitserreger unbe-
kannt ist, besteht nicht die Méglich-
keit, eine kausale Therapie durchzu-

im Falle von Flussigkeitsansamm-
lungen mit einem Diuretikum kom-
biniert. Eine besonders giinstige Wir-
kung zeigte Prednisolon (Tabelle ).
Nachdem dieses Mittel wiederholt

Tabelle IV

Differenzierung von Hamman—Rich-Syndrom und Bronchitis follicularis

Unser Fall

Nicht rasch, verlangerte
Exspiration

Niedrig, bewegt sich langsam
Normal oder hypersonor

Zellular, geschwacht mit ver-
langerter Ausatmung

Symptome Hamman—Rich-Syndrom
Atmung Rasch, oberfléachlich, door-
stop-Phanomen
Diaphragma Hoch, bewegt sich langsam
Perkussion Normal
Grundatmung Zellular, geschwacht
Nebengerdusche Keine, oder klein- und mittel-

Senkungsgeschwindig-
keit

Leukozytose

Lungenbiopsie

blasige feuchte Gerdusche

Im allgemeinen normal
Im allgemeinen keine

Keine Zellinfiltration, Vermeh-
rung der bindegewebigen
Elemente, besonders in den
interalveolaren Regionen

Haufig exspiratorisches Pfeifen
und Giemen, aber auch
feuchte Gerausche

Beschleunigt
Vorhanden

Lymphoplasmazellulare Infil-
tration, stellenweise mit
follikularer Ausbildung. Ver-
mehrung der bindegewebigen

fuhren. In unserem Fall haben Breit-
band-Antibiotika  (Oxytetracyclin,
Chloramphenicol), Vitamine und wie-
derholte Bluttransfusionen kein Re-
sultat gezeigt. Als vorteilhaft erwies
sich die Unterstlitzung von Herz und
Kreislauf durch perorale Lanatosid C,

Elemente, besonders vasku-
lar, bronchial, perivaskular,
peribronchial und in den
Septen

eine Ruckentwicklung der patholo-
gischen Erscheinungen im Blut, Kno-
chenmark und Harn, Blutdrucksen-
kung und eine Linderung der kardio-
respiratorischen Insuffizienz herbei-
fuhrte, erscheint es gerechtfertigt an-
zunehmen, daB sich unter Wirkung
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von Prednisolon auch die Infiltration
der verschiedenen Organe — zumin-
dest voribergehend — bessert.

*

Auch an dieser Stelle sei Herrn
Prof. Dr. E. Uenhtinger flr die hi-

stologischen, Herrn Dr. R. Back-
hattsz fUr die immunologischen Un-
tersuchungen, Herrn Dr. G. Kis-

Varday flir die Angiopneumogra-
phie, Herrn Dr. P. Keszier flr
die .Lungenexzision und Herrn Dr. S.
K eresztury flr den autoptischen
Befund bestens gedankt.

Zusammenfassung

Es wird ein mittels Biopsie und
Autopsie bestatigter Fall von Bron-
chitis follicularis diffusa hzw. generali-
sierter lymphplasmazellularerGewebs-
infiltration mitgeteilt, der jahrelang
beobachtet werden konnte und bei
dem umfassende Untersuchungen
wichtige Beitrage zur Pathologie und
Klinik der seltenen Krankheit ermdg-
lichten. Die wichtigsten Symptome
waren eine hohe Blutsenkungsge-
schwindigkeit, Hypereosinophilie,
Hyperproteindmie, Hypergammagio-
bulindmie, Proteinurie mit gesteiger-
ter Globulinausscheidung, ein eigen-
artiges Rontgenbild, erhéhter Pul-
monaldruck,  Splenohepatomegalie,
gestorte Leberfunktion. Der Krank-
heitsablauf lieR sich in 3 Phasen ein-
teilen: 1. Symptomfreie Phase, in der
nur die Biopsie oder Autopsie die
Erkennung der Krankheit ermdglicht.
2. Kompensationsphase, in der die
klinischen Symptome auftreten. 3.

SimJcd : Bronchitis follicularis

Dekompensationsphase, in der durch
die pathologischen Veranderungen be-
dingte funktionelle Stérungen ins-
besondere am Herzen, an der Lunge,
Leber und Niere auftreten.

Die Atiologie vermag zwar den Ur-
sprung des Krankheitsprozesses nicht
zu klaren, doch scheint es, daf diesen
mehrere Faktoren zustande bringen
und dementsprechend zwei oder drei
Formen des Krankheitsprozesses ent-
stehen konnen: Bronchitis follicularis
circumscripta, Bronchitis follicularis
diffusa, und generalisierte lymphplas-
mazellulére Infiltration der Gewebe.
Im vorliegenden Fall wurden die letzt-
genannten zwei Erscheinungsformen
gleichzeitig beobachtet.
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