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Bronchitis follicularis und generalisierte 
lymphplasmazelluläre Infiltration der Gewebe

V on

I. S im k ó

6. A b te ilu n g  des S ta a tlic h e n  K in d e rsan a to riu m s Szabadsághegy , B u d a p e s t 

(E ingegangen  am  19. A u g u s t 1967)

L it e r a t u r ü b e r s ic h t

In seinem 1950 erschienenen Buch 
erwähnt E n g e l  [3] bei der Bespre­
chung der chronischen Bronchomala- 
zie den Fall eines 5 Jahre alten, 
während der Bronchoskopie plötzlich 
verstorbenen Mädchens, bei dessen 
Obduktion im Bereich des rechten 
unteren Lappens Bronchiektasen mit 
einem eigenartigen histologischen Bild 
nachgewiesen werden konnten: inten­
sive lympho- und plasmazelluläre In­
filtration in der Wand der erweiterten 
Bronchien und Bronchiolen, insbe­
sondere unter der Schleimhaut, stel­
lenweise mit ausgeprägter Follikel­
bildung und dem Verschwinden der 
elastischen Elemente. Im Jahre 1952 
berichtete W h it w e l l  [13] über meh­
rere Fälle, in denen die Wand und 
Schleimhaut der erweiterten Bron­
chien und Bronchiolen infolge von 
lympho- und plasmazellulärer Infil­
tration stark verdickt waren und stel­
lenweise follikelartige Ansammlungen 
aufwiesen. Diese Beobachtungen sah 
W h it w e l l  als die Manifestation einer 
bislang nocli nicht beschriebenen neu­
en Krankheit an, und er meinte, für 
das neue Krankheitsbild seien die

follikuläre lymphplasmazelluläre In­
filtration und die gleichzeitig erschei­
nende Bronchiektasie am kennzeich­
nendsten, weshalb er das Krankheits­
bild »follikuläre Bronchiektasie« 
nannte. In den nachfolgenden 12 
Jahren ist keine einzige ähnliche Be­
schreibung in der internationalen Li­
teratur erschienen. Erst 1963 teilte 
U e h l i n g e r  [11] 3 obduzierte Fälle 
mit, in denen ein dem von W h it w e l l  
beschriebenen ähnliches histologi­
sches Bild zutage trat. Beim ersten 
Fall handelte es sich um einen 7 Mo­
nate alten Säugling, der an einer un­
bekannten Krankheit jäh verstarb, 
beim zweiten um einen 23jährigen 
Soldaten, den ein Pferdetritt tötete, 
und beim dritten um einen wegen 
Bronchiektasie operierten 15 Jahre 
alten Knaben. Nach dem patholo­
gisch-anatomischen Befund beruhte 
der jähe Tod des Säuglings auf der 
wegen ausgedehnter follikulärer Bron­
chitis verkleinerten Atemfläche. 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 Fälle beweisen, stellt die Bronchi­
ektasie nicht unbedingt eine Begleit­
erscheinung des neuen Krankheits­
bildes dar, das von U e h l i n g e r  wahr­
scheinlich aus diesem Grunde »Bron­
chitis oder Bronchiolitis follicularis« 
anstelle von Bronchiektasia follicu­
laris genannt wird. Anschließend, im 
Jahre 1964, wurde unser Fall biop- 
tisch untersucht, sodann erschien 
1967 die sich auf 3 neue Fälle stützen­
de zweite Mitteilung U e h l in g e r s

[12]. In diesen Fällen 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 E n g e l  [3], W h i t w e l l  [13] 
und U e h l in g e r  [11, 12] beschriebene 
charakteristische Bild der Bronchitis 
follicularis, doch im Gegensatz zu den 
früheren zirkumskripten Fällen mußte 
hier aufgrund der klinischen Sympto­
me ein diffuser Vorgang angenommen 
werden [10], der durch die Sektion 
bestätigt wurde. 4 Jahre nach der 
Biopsie starb unser Patient an einem 
Gehirntrauma. Bei der Sektion, die in 
einem Landeskrankenhaus erfolgte 
(S. K e r e sz t t t r y ), 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, daß 
jetzt die Follikelbildung nicht mehr 
so ausgeprägt, die Bindegewebe-An­
häufung dagegen intensiver war. So

tauchte die Frage auf, ob es sicli hier 
um eine generalisierte Form der Krank­
heit handelte, oder aber zwei verschie­
dene Prozesse Vorlagen, die in den 
Lungen eine identische Gewebereak­
tion auslösten. 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 durchgeführt, 
die wichtige Beiträge zur Pathologie 
und Klinik dieser seltenen Krankheit 
ermöglichten. In vorliegender Arbeit 
möchten wir über diese Feststellungen 
berichten.

F a l l b e s c h r e ib u n g

D er K n a b e  M. B . k a m  n a c h  n o rm a le r 
G ra v id i tä t  m i t  3,8 k g  G ew ich t z u r  W elt. 
D re i G eschw ister sind gesund . E r  ü b e rs ta n d  
M asern  u n d  K eu ch h u sten , se in  geis tiger 
und  k ö rp e rlich e r E n tw ick lu n g szu s tan d  e n t­
sp r ic h t dem  A lte r. Im  A lte r  v o n  1 J a h r  
en tw ick e lte  sich  A tem n o t, d ie  sich  te m p o ­
r ä r  — insbesondere n ach  L au fen  o d er a n d e ­
ren  kö rp erlich en  A n stren g u n g en  — w ied er­
h o lte . S e it d ieser Z e it h u s te t  er. A u f 
unsere  A b te ilu n g  w urde  e r im  A lte r  von  
8 J a h re n  w egen d e r se it e tw a  1 J a h r  b e ­
steh en d en  A ugenlidschw ellung, d e r  in  den  
le tz te n  M onaten  chron isch  gew ordenen  
D yspnoe  u n d  Z yanose sow ie e ines se it 2 
W ochen  vo rh an d en en  K nöche lödem s a u f ­
genom m en .

A u fn ah m e  am  12. D ezem b er 1963. 
S eh r schw erer A llgem einzustand , au sg e ­
p rä g te  Z yanose, hochg rad ige  gem isch te  
D yspnoe, w egen der d e r P a t ie n t  gern  a u f  
die A rm e g e s tü tz t im  B e tt  s i tz t .  K ö rp e r­
g ew ich t e n tsp ric h t d e r K ö rp e rg rö ß e , die 
8%  u n te r  d e r N orm  is t. D ie  H a u t  is t 
m ilchkaffeefarb ig , am  B ru s tk o rb  sch e in t 
ein  V en en n e tz  du rch ; u m  die A u g en  sowie
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a n  den  F ü ß en  u n d  K n ö ch e ln  is t die H a u t 
öd em atö s. T rom m elsch legelfinger. S ubm en­
ta l ,  am  H a ls  und  in  d en  In g u in a lb eu g en  
hase ln u ß - bis bohnengroße L y m p h k n o ten . 
D ie re la tiv e  H erzd äm p fu n g  is t nach  links 
e tw a  a n d e rth a lb  Q u erfinger verg rö ß ert, 
n ach  rech ts  n ic h t b e s tim m b a r, weil sie 
m i t  d e r  L eberdäm pfung  k o n flu ie rt. D um pfe 
H e rz tö n e , leises systo lisches G eräusch  über 
säm tlich en  O stien. P u ls  m itte lv o ll, r h y th ­
m isch , 96/m in. B lu td ru c k  120/90 m m  H g. 
Ü b e r den  L ungen  h in te n  a u f  d e r  rech ten  
S eite  be re its  von d e r I I I .  R ip p e  ab w ärts , 
v o rn  in  d e r M ed iok lav iku larlin ie  von  der 
IV . R ip p e  ab w ärts  a llm äh lich  in ten siv e r 
w erdende  D äm pfung . A u f  d e r  linken  Seite 
in  d e r S kapu larlin ie  von  d e r  IX . R ip p e  
a b w ä rts  v e rk ü rz te r P e rk u ss io n s to n , der, 
sich  n ach  vorn  au sd eh n en d , in  d e r  A x il­
la rlin ie  m it der M ilzdäm pfung  k o n flu ie rt. 
U b e r  den  g ed äm p ften  G eb ie ten  g e ­
sch w äch te , sonst ü b e ra ll n o rm ale  zellu läre 
G ru n d a tm u n g  m it au sg ed eh n ten  R asse l­
geräu sch en . D er B auch  is t  s ta rk  vorge­
w ö lb t u n d  e n th ä lt v e rm u tlich  freie  F lü ssig ­
k e it . D ie  L eber h a t  eine g la t te  O berfläche 
u n d  is t k o m p ak t; ih r u n te r e r  R a n d  is t in 
N ab e lh ö h e  ta s tb a r , u n d  ih re  D äm p fu n g  
s e tz t  sich au fw ärts  in  d e r b e re its  e rw äh n ten  
in tra th o ra k a le n  D äm p fu n g  fo r t. D ie Milz 
is t  g leichfalls k o m p a k t m i t  g la t te r  O ber­
flä ch e  u n d  zwei Q u erfinger u n te r  dem  
R ip p en b o g en  ta s tb a r .  N e rv en sy stem  und  
S innesorgane w eisen keine w esen tliche  A no­
m alie  au f; m an  k o n s ta tie r t  ledig lich  g e rin ­
g en  E x o p h th a lm u s  un d  gew undene , w eite 
V enen  am  A u g en h in te rg ru n d , besonders a u f  
d e r  lin k en  Seite. M und- u n d  R achengeb ilde  
sin d  fre i. T h o rax -R ö n tg en b ild : A u ß ero r­
d en tlich  in tensive  p e rih ilä re  Z eichnung, 
d ie  besen a rtig  t ie f  in  d ie  L ungen fe lder 
h in e in re ic h t. D er v e rb re ite r te  H ilu s  k o n ­
f lu ie r t  m it dem  M itte lsc h a tte n , so d aß  die 
H erzg ren ze  schw er b e u r te il t  w erden  kann . 
H o h e r Z w erchfellstand , fre ie  S inus. Im  
B esitz  d ieser U n te rsu ch u n g sb efu n d e  v e r­
m o ch ten  w ir keine A u fn ah m ed iag n o se  zu 
s te llen , u n te rs tü tz te n  a b e r  d a s  H e rz  ange­
s ic h ts  d e r  k a rd io resp ira to risch en  In su ff i­
z ienz  m it L ana to sid  C u n d  M ercurophy llin .

A nfan g s zeig te der A llgem einzustand  in  
A n b e tra c h t d e r  B e ttru h e  u n d  kard ia len  
U n te rs tü tzu n g  eine B essem ng; D yspnoe und  
Z yanose ließen nach , L eber- u n d  M ilzhyper­
tro p h ie  en tw ick e lten  sich te ilw eise  zurück . 
N ach  J a h r e n  v e rsch lech te rte  sich der 
L u n g en rö n tg e n b efu n d , i lessen C h arak te r 
jedoch  u n v e rä n d e r t b lieb . V on  den  u n te r  
W irk u n g  d e r  T herap ie  e in tre te n d e n  tem p o ­
rä re n  B esserungsperioden  abgesehen , v e r­
sch lech te r te  sich  auch  d e r  A llgem einzu­
s ta n d . W egen  G le ichgü ltigke it d e r E lte rn  
b lieb  d a s  K in d  m ehrm als ohne  B eh an d lu n g . 
In  d iesen  P e rio d en  n ah m  die kard io resp i- 
ra to risch e  In su ffiz ien z  zu  u n d  b ild e te  sich 
T ra n ssu d a t in  d e r  B ru st- un d  B auchhöh le .

D ie jen igen  L ab o ru n te rsu ch u n g se rg eb ­
nisse, die sich  w äh ren d  des K ra n k h e its a b ­
lau fs c h a ra k te r is tisc h  v e rä n d e r te n , haben  
w ir in  T abe lle  I .  zu sam m engeste llt. D ie 
an d eren  w esen tlichen  e inm aligen  oder 
w iederho lten  U n te rsu ch u n g sre su lta te  seien 
nach fo lgend  m itg e te ilt.

Harnbefunde ; D ie F ä rb u n g  des H arn s  
w ar im  allgem einen  stro h g e lb ; die Menge 
en tsp rach  dem  A lte r des K in d es; d as spez. 
G ew ich t b e tru g  bei den  V erdünnungs- und  
K o n z e n tra tio n sp ro b e n  1006— 1025, seine 
R e a k tio n  p H  5,2 — 6,3; d e r H a rn  w ar also 
im m er az ido tisch . D ie E iw eißaussche idung  
w ar im  A p ril 1963 so gering , d aß  sie nach 
E sb ach  n ic h t fe s tg este llt w erden  konn te . 
1964 b ild e te  sich m it Su lfosa lizy lsäu re  ein 
q u a rk a r tig e r  N iedersch lag ; d ie  ausgesch ie­
dene E iw eißm enge b e tru g  6%,,. N ach 
V erab re ichung  von  P red n iso lo n  g e h t der 
E iw e iß g eh a lt im  H a rn  zu rü ck . G lobuline 
w erden in e rheb lich  g rö ß ere r M enge e n t ­
le e r t a ls  A lbum ine . B ei e in e r U n te rsu ch u n g  
k o n s ta tie r te n  w ir z. B . 20 ,5%  A lbum in  
u n d  79,5%  G lobulin . U n te r  P red n iso lo n ­
w irk u n g  ä n d e r t  sich dieses V erh ä ltn is : 
die G lobu linm enge v e rm in d e rt, d ie A lb u ­
m inm enge v e rm e h rt sich. Z u ck er w urde 
n iem als e n tle e r t . E ite r  k an n  w eder che­
m isch noch  m ikroskop isch  nachgew iesen 
w erden . D ie Ehrlich-Vrobe e rg ab  an fangs 
eine s tä rk e re  F a rb re a k tio n , w u rd e  aber 
nach  B eh eb u n g  d e r  D ek o m p en sa tio n  n e ­
g a tiv . D ie Sulkowitch-РгоЪв w a r  im m er
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T a b e l l e  I

D ie E ntw ick lung  der Serum eiw eißstoffe, weißen B lutzellen, Eosinophilen un d  dos B lu t­
d rucks während m ehrerer Ja h re  m it und ohne V erabreichung von Prednisolon

196119631964 19641965 1966
XI XII I II III IV V VIVIIVIII.IX X XIXII I XII VI

<  ‘" r ----- ‘г*—
^PREDNISOLON

n e g a t iv .  Im  Sedim ent ze itw e ise  M ikro ­
h ä m a tu r ie ,  1 — 4 weiße B lu tz e lle n  je  G e­
s ic h ts fe ld , ohne Z ylinder. E n d o g e n e  K rea- 
tin in -C le a ra n c e  70 m l/m in . R e s ts tic k s to f f  
s t e t s  u n te r  40 m g% .

D a s Blutbild w ar d u rch  m äß ig e  A n ä ­
m ie , L eukozy tose  ohne L in k sv ersch ieb u n g , 
V e rm e h ru n g  der G e lap p tk e rn ig en  m it 
r e l a t iv e r  L ym phopenie u n d  hochgradiger 
E osinophilie  gekennzeichnet. T h ro m b o z y ­
te n z a h l ,  B lu tungszeit, G e rin n u n g sze it, R e ­
tr a k t io n s z e i t  w aren n o rm al. P ro th ro m b in ­
v e rw e r tu n g  88 —100°,

Knochenmark-Punktat : H y p e rp la s tis c h  
re ife s  K nochenm ark , bei n o rm a le r  E r y th ­
ro p o e s e  m it  V erm ehrung d e r  eosinoph ilen  
Z e llen .

Serumeiweißstof je w u rd en  25m al be­
s t im m t .  D ie E rgebnisse v e ra n sc h a u lic h t

T abelle  I I .  W ie d ie  p ap ie re lek tro p h o re tisch  
gew onnenen  K u rv e n  zeigen, b e ru h t die 
b e trä c h tlic h e  V erm eh ru n g  d e r  G esam te i­
w eißstoffe a u f  d e r jah re lan g en  V erm eh ru n g  
d e r G am m aglobu line . U n te r  W irk u n g  von 
P red n iso lo n  w ird  die G am m aglobulinm enge 
geringer, a b e r  n ic h t n o rm a l. D ie A g a r­
e lek tro p h o rese  ergab  e in  d e r  P ap ie re lek ­
tro p h o rese  ähn liches, a b e r  m it  d ieser 
n ic h t ü b e re in stim m en d es R e s u lta t .  IgG - 
G lobulin  w a r s ta rk  v e rm e h rt , w äh rend  
IgA  u n d  IgM  im  n o rm a len  V erh ä ltn is  
nachgew iesen  w erden  k o n n te n . B lu tse n ­
kungsgeschw ind igkeit J a h r e  h in d u rc h  95 — 
127 m m /h . W äh ren d  d e r  P red n iso lo n b e­
h an d lu n g  V erlangsam ung , a b e r  ke ine  Sen­
k u n g  u n te r  35 m m . K ürten -P ro b e  positiv . 
C -reak tives P ro te in  w ird  v o n  d e r H ä m ­
ag g lu tin a tio n sm eth o d e  m it  dem  T ite r

A c ta  P a e d ia tr ic a  A c a d e m ia e  S c i e n t i a r u m  H u n g a r ic a e  9, 71)68
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1 : 5 0 — 100 naohgew iesen. A n tik ö rp e rb il­
d u n g : P assive  H ä m a g g lu tin a tio n , S taphy - 
lo k o k k en -a lp h a -A n tito x in  0,5 — 0,053 IE , 
T y p h u s-, P a ra ty p h u s- , Coli- u n d  D y se n te ­
rie -S täm m en  gegenüber n o rm a l. A n ti­
s tre p to ly s in ti te r  140 — 368 E . E ch in o k o k ­
ken  -K om plem en tb in d u n g sreak tio n  n eg a tiv . 
W asse rm an n  u n d  B eg le itre ak tio n en  n eg a­
tiv .

vo llkom m en , in  d e r V e rd ü n n u n g  1 : 100 
schw ach , in  der V erd ü n n u n g  1 : 1000 keine 
V erd au u n g .

Andere Untersuchungen: B lutdruck  (s. 
T ab e lle  I) jah re lan g  hoch  m i t  s te igender 
T en d en z : nach  P red n iso lo n  u n d  D ig ita lis 
m äß ig e  Senkung. B lutdruck in  der A . 
pulm onalis  60/20, in d e r re c h te n  K am m er 
60/0 m m  H g. D ie S a u e rs to ffsä ttig u n g  im

T a b ell e  I I

Entwicklung der Serumeiweißstoffe im  Vergleich zu den N orm alw erten 
(papierelektrophoretische Untersuchungen)

Serumeiweiß­
stoffe Normal werte

Ohne Prednisolon Mittelwerte
bei

PrednisolonGrenzwerte Mittelwerte

Gesamteiweiß и з  g % 1 0 ,2 -1 2  g% 10,9 g% 8,2 g%
Albumin 58% 12,5—21% 16,5% 37%
oq-Globulin 3,5% 1,5— 6,5% 3,7% 5,1%
ot2-Globulin 10% 3,4— 6,8% 5,6% 9,1%
^-Globulin 11,5% 5,5— 9,1% 6,7% 7,2%
y-Globulin 17% 66—71% 67,5% 41,6%

Leberfunktion : B iliru b in  u n d  U rob ilin  
k o n n te n  im  H a rn  n ic h t nachgew iesen 
w e rd e n . B ilirub insp iegel im  B lu t s te ts  
n o rm a l. B rom su lphale in -A ussche idung  n o r­
m a l. T h y m o l-T u rb id itä t 5 —19 E . D ie 
n ied rig eren  W erte  t r a te n  zu m eist nach  
V erab re ich u n g  von P red n iso lo n  zu tage . 
G o ldso l-R eak tion  o ft n eg a tiv , so n s t -f- — 
+  +  +  • D ie p ositiven  T h y m o l-T u rb id itä ts -  
u n d  G oldso l-R eak tionen  verliefen  n ic h t 
im m er p ara lle l. S taub—Traugott-E ffek t 
zw ar au sg ep räg t, a b e r en tsch ied en  v e rr in ­
g e rt;  G lykogen-M obilisierung zw ar v o r­
h a n d e n , ab e r n ic h t in  gen ü g en d em  M aße.

Stuhluntersuchungen : E s  w u rd en  in 3 
In s t i tu te n  10 parasito log ische  U n te rsu c h u n ­
gen  vorgenom m en. E in m a l h a t  m a n  G ia r­
d ia  lam b lia  nachgew iesen. A lle anderen  
U n te rsu ch u n g en  fielen n e g a tiv  au s. D ia ­
s ta s e  n ach  Wohlgemuth 10 240—20 000 E . 
G e la tin ev e rd au u n g  am  R ö n tg en film  in der 
V e rd ü n n u n g  1 : 160. T ry p s in v e rd a u u n g  im 
D u o d en a lsek re t in der V e rd ü n n u n g  1 : 10

a rte r ie lle n  B lu t b e tru g  im  n ied rigsten  
W e r t  78 V ol% , stieg  a b e r  n a c h  B ea tm u n g  
m i t  100% igem  S au ers to ff a u f  100% . Die 
bakteriologischen un d  mykologischen Züch­
tungen  sowie die chem ische U n te rsu c h u n g  
d es Schweißes e rgaben  im m e r negative  
R e s u lta te . S eru m g esam tch o les te rin  185— 
333 m g % . S e ru m -E lek tro ly te : N a  135 — 
180 mäq/1 (norm al 130 — 146), K , P , Ca 
zeigen norm ale W erte . SG O T  32, 36, 80 
u n d  125 E , d. h . die E n z y m a k t iv i tä t  is t 
g e s te ig e r t .Elektrokardiogramm: S in u s rh y th ­
m u s , au sgep räg te  R e c h tsk u rv e , ho h e , zu ­
g e sp itz te  P -W elle in d e r  I I .  u n d  I I I .  A b ­
le itu n g . A ng iopneum ograph ie : N orm ale
V erhä ltn isse . D ie E rg eb n isse  d e r  Atem ­
funktionsproben zeig t T abe lle  I I I .  A m  k e n n ­
ze ich n en d sten  die S enkung  d es VC-, TC- 
u n d  insbesondere des A G W - u n d  Tiffeneau- 
W erte s . P redniso lon  u n d  D ig ita lis  b ew irk ­
te n  e ine m in im ale S te igerung  d iese r W erte .

Lungenbiopsie : Zwei M o n a te  n ach  A uf­
n a h m e  des P a tie n te n  w u rd e  d ie  L ungen-
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b io p s ie  au sg e fü h rt. N ach  T h o rax e rö ffn u n g  
k o n s ta t ie r te  der C hirurg  e in e  d if fu s  k o m ­
p a k te  L u n g e . V on der v e n tra le n  K a n te  des 
lin k e n  ob eren  L appens w u rd e  e in  d a tte l­
k e rn g ro ß e s  S tück  ex z id ie rt, d a s  an  der 
S c h n it tf lä c h e  graugelb  u n d  v o n  lappiger 
S t r u k tu r  w ar. D ie h is to lo g isch en  S chn itte  
h a b e n  w ir  im  H inb lick  a u f  d ie  E ig e n a r t 
d e r  B ild e r  m ehreren  b e k a n n te n  p a th o lo ­
g is c h e n  A n atom en  gezeig t. N a c h  au s­

gelegen tlich  R eak tio n szen tren  aus. A uch  
im  L u n g e n p a re n c h y m , besonders im  K o n ­
ta k tg e b ie t  m i t  den  in te rlo b u lä ren  S ep ten  
un d  d e r  P le u ra , fin d en  sich gelegen tlich  
k o m p a k te  ly m p h o zy tä re  In f i l t ra te .  D a s  
L u n g en g e rü s tw e rk  is t ab schn ittsw eise  e t ­
w as v e r s tä rk t .  D ie A lveolen sind  g e le g e n t­
lich ü b e rb lä h t  oder schichtw eise k o lla b ie r t. 
D ie e la s tisc h e n  F ase rn  in n e rh a lb  d e r  
B ro n ch ien  s in d  abschn ittsw eise  z e rs tö r t .

T abelle I I I

Vergleich der Resultate von Atemfunktionsproben
»

Untersuchung Bei Gesunden Beim
eigenen Patienten

Hamman—Rich- 
Syndrom

V italkapazität (VC) 1820 ml 640—1090 ml >

FEV 1%  (Tiffeneau) 80 51—54 Normal oder <

FIVjO/o 90 60—69 Normal oder <

Residualvolumen (RV) 410—450 ml 340 ml >

Totalkapazität (TC) 2275 ml 1120—1330 ml >

RV  X 100
T C

18—20% 25—30,4% Normal oder >

Atemgrenzwert (AGW) 52 1 10—16 1 >

Minutenventilation (MV) 4,9 1 5,2—5,7 1 Normal oder <

AGW/MV 10 <1 1 00 О >

Alveolo-Kapillarblock — — +

i

iih r l ic h e r  B eschreibung  des F a lle s  und  
Ü b e rse n d u n g  der S ch n itte  n a c h  Z ü rich  gab 
Tj e h l i n g e r  von diesen fo lgende  B eschre i­
b u n g :

»Die L u n genschn itte  ze ig en  e in  sehr 
c h a ra k te r is tisc h e s  B ild. I m  V o rd erg ru n d  
d es S ch n ittb ild e s  Stehen d ie  B ronch io len , 
d ie  e in  ungem ein  d ich te s , vorw iegend  
ly m p h o z y tä re s  S c h le im h a u tin f iltra t au f­
w eisen , d a s  die L ich tu n g  a u f  e in e n  Schlitz 
e in e n g t u n d  sich ohne sch a rfe  G renze in 
d a s  an g ren zen d e  P a re n c h y m  v e rlie r t . I n ­
n e rh a lb  des In f iltra te s  d iffe ren z ie ren  sich

B ro n ch iek ta sen  sind  n ich t n ach w eisb ar.
P a th o lo g isch -an a to m isch e  D iagnose  : 

C hron ische fo lliku lä re  B ronch itis  m i t  p a r t i ­
ellen  L u n g e n a te le k ta se n  u n d  p a rtie lle m  
o b s tru k tiv e m  E m physem . — H y p e rp la s ­
tisch es re ife s  K n o ch en m ark  m it B e to n u n g  
d e r E osinoph ilie .«

4 J a h r e  n ach  d e r L ungenbiopsie  w u rd e  
bei d e r  S ek tio n  in  L eber, Milz, N ie ren , 
im  su b e p ik a rd ia le n  u n d  p e rin ep h ritisch en  
F e ttg e w e b e , in  den  quergestre iften  M uskeln , 
s te llenw eise  a u ch  im  K n o ch en m ark  eine 
a u sg e d e h n te  lym php lasm aze llu lä re  In f il-
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lb

A b b . 1. T h o rax rö n tg en , a)  V or d e r B eh an d lu n g : v e rg rö ß e rte r  H e rz se h a t te n , in te n ­
siv e  p e rih ila re  Z e ichnung . — b) N ach  der V erab re ich u n g  von C ard iacu m , D iu re tic u m  
u n d  P redn iso lon : D e r H e rz sc h a tte n  is t ve rk le in e rt, p e r ih ila re  Z eichnung fa s t u n v e rä n d e r t

tr a tio n  nachgew iesen . I n  den  L u n g en  
w urde  eine a u sg ed eh n te  lym php lasm azel- 
lige In f i l t ra t io n  b e o b a c h te t, d ie Z ahl der 
F o llike l w ar jed o ch  v ie l geringer, a ls  bei 
d e r B iopsie, dagegen  k o n n te  eine A n h ä u ­
fung  vo n  B indegew ebe nachgew iesen  w er­
den .

B espr ec h u n g

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

definierbare Krankheit, deren klas­
sische Beschreibung U e h l in g e r  in 
seiner 1967 erschienenen Abhandlung 
[12] gab. Ein ganz ähnliches Bild er­
gab der bioptische Befund unseres 
Falles (s. Abb. 1, 2, 3). Besonders 
charakteristisch war die intensive 
lymphoidzellige Infiltration der Lun­
gen. Nach E ngel  [3] ist Lymphge- 
webe physiologisch in der Lunge an
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A b b . 2. L ungenb iopsie . Ü b ersich tsb ild , 
OOfaeho V erg rößerung . — Im  L u n g en ­
p a re n c h y m  zellige In f ilt ra t io n , in fo lgedes­
sen  zu sam m en g ed rü ck te  B ronch io len  (des­
h a lb  d e r  ste rn fö rm ig e  Q u e rsch n itt) , k o lla ­
b ie r te  A lv eo len , welche u m  d ie  In f i l t ra t io n  
h e ru m  em p h y sem a to s  e rw e ite r t u n d  ste llen ­
w eise  v e rschm olzen  sind  (zen trilo b u la res  
E m p h y se m ). Im  in f iltr ie rte n  G eb ie t s te l­

lenw eise  F o llike lb ildung  (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 Verhältnissen, z. B. bei 
jeder chronischen Bronchitis, sehen 
wir eine Vermehrung der lymphoiden 
Zellen, ohne jemals eine derartige 
Infiltration, insbesondere follikuläre 
Ansammlung wie in unserem Fall, 
anzutreffen. Wir glauben, daß von 
dieser Zellinfiltration zahlreiche 
pathologische und klinische Erschei­
nungen hervorgerufen werden. Auch

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 Verschluß entwickelt sich 
neben ventilartiger Ausbildung ein 
obstruktives Emphysem, ja stellen­
weise entsteht aus dem Konflux der 
erweiterten Alveolen ein zentrilobu- 
läres Emphysem. Und weil sich die 
Gegebenheiten stellenweise ändern, 
haben wir nahe nebeneinander ate- 
lektatische und emphysematose Ge­
biete gefunden.

W h i t w e l l  [13] und U e h l i n g e r  
[12] erwähnen, daß die elastischen 
Elemente in den infiltrierten Gebieten 
im Verschwinden sind. Unserer Mei­
nung nach beruht das darauf, daß 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 läßt 
der Widerstand der Bronchialwände 
nach und erweitert sich — wie in 
einer früheren Mitteilung [9] aus­
führlich erörtert — che Bronchus- 
wand, d. h. es entwickelt sichBron- 
chiektasie und Bronchiolektasie. Diese 
Möglichkeit besteht insbesondere, 
wenn wegen der forcierten dyspnoi- 
schen At mung der Intrabronchial- 
druck und die extrabronchiale Zug­
wirkung zunehmen (prästenotische 
Bronchiektasie). Aus den bisher be­
obachteten Fällen geht weiterhin her­
vor, daß es sich bei der Bronchi-
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ektasie meistens um eine Spätkom- 
plikation handelt, die sich eher in der 
Periode entwickelt, in der sich am 
Ort der Zellinfiltration die binde­
gewebigen Elemente anhäufen. An 
diesen Stellen ist die Entwicklung der 
Bronchiektasie gleichfalls auf Blut­
versorgungsstörungen, auf das Ver­
schwinden der elastischen Elemente 
(die schrumpfenden Bindegewebsele- 
mente komprimieren die Kapillaren) 
und weniger auf deren Zugwirkung 
zurückzuführen. Die bindegewebigen 
Elemente häufen sich überall an, wo 
sich die Infiltration entwickelt, also 
außerhalb der Bronchuswand in den 
interlobulären Septen, ja auch im 
Parenchym, hauptsächlich peribron­
chial und perivaskulär (Abb. 5). Wie 
W h itw ell  schreibt [13], hat er 
atelektatische Gebiete hauptsäch­
lich dort angetroffen, wo die inter­
lobulären Septen verdickt waren. Dies 
führt er darauf zurück, daß 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
lobulären Septen kann sich auch 
darin manifestieren.

Durch die bindegewebige Verstär­
kung des Lungengerüstes und durch 
die Verringerung der elastischen Ele­
mente wird die Dehnbarkeit der Lun­
ge stark beeinträchtigt, und zusam­
men mit der Zellinfiltration, den 
Atemwegsstenosen sowie den atelek- 
tatischen und emphysematosen Be­
reichen geben sie eine vollständige 
Erklärung für die Atemfunktions-

A b b . 3 . V e r g r ö ß e r u n g  d e r  u n t e r e n  l in k e n  
E c k e  v o n  A b b . 2, z u s a m m e n g e d r ü c k te  
B ro n c h io le ,  s te l le n w e is e  F o l l i k e l b i l d u n g  

(P fe i l)

Störungen, die besonders im eigenen 
diffusen Fall bei den Atemfunktions­
untersuchungen in Erscheinung ge­
treten sind (Tabelle III). Am frühesten 
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, während 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 wächst der Intraalveolar­
druck, der die in der Wand der Al­
veolen laufenden Kapillaren kompri­
miert; die Hypoxie und Hyperkapnie
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A b b . 4. D ie e lastischen  E le m e n te  im  I n ­
filtra tio n sg e b ie t sind  ste llenw eise  noch 
n ach w e isb a r (T rich ro m fä rb u n g ). A n  a n d e ­
re n  S te llen  sind die e la s tisch en  E lem en te  

d e s in te g rie r t o d e r versch w u n d en

A b b . 5. I n  d e r  N äh e  des In f i l t ra t io n s  
g eb ie te s  u n d  b in n en  dessen — z. B . im  
o b eren  T e il des B ildes — ausgesprochene 

v a sk u lä re  u n d  perivasku lä re  F ib ro se

verursachen über den Euler—Lilje- 
strandschen Reflex Kapillarspasmus; 
schließlich wird durch die bereits er­
wähnte vaskuläre Fibrose die Dehn­
barkeit der Gefäße verringert, wäh­
rend die bindegewebige Stärkung des 
Lungengerüstes die Erweiterung der 
Lunge und dadurch die physiolo­
gische Blutrückströmung hemmt. Von 
alledem wird das rechte Herz belastet, 
die Pulmonaltension reflektorisch er­
höht, und zwar insbesondere bei dif­
fusen Prozessen, so wie in unserem 
Fall. Nach einer gewissen Progression 
wird die rechte Herzhälfte insuffi­
zient, anschließend treten Stagnation 
im systemischen Kreislauf, Blut­

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

Die im Thoraxröntgenbild (Abb. la  
und lb) sichtbare außerordentlich 
intensive perihiläre 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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vaskulären und bronchialen Fibrose 
in Zusammenhang. Die stellenweise 
konfluierenden stecknadelkopf- bis 
hirsekorngroßen Herdschatten zwi­
schen den Bündeln entsprechen Ate­
lektasen.

Die Leber- und Milzvergrößerung 
sowie funktionelle Leberstörung, 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 großen Kreislauf in Zusammen­
hang. Auf die letztere verwies der 
Umstand, daß sich Leber und Milz 
unter Wirkung des Kardiakums und 
Diuretikums verkleinerten und sich 
auch die funktionellen Störungen ver­
minderten.

Im Harn haben wir häufig Eiweiß 
und im Sediment wenige Erythrozy­
ten nachgewiesen. Zusammen mit 
dem hohen Blutdruck und der Ödem­
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 Ausmaß überstieg, die 
endogene Kreatinin-Clearance normal 
war und die Verdünnungs-sowie Kon - 
zentrationsproben wiederholt eine 
einwandfreie Nierenfunktiön anzeig­
ten, mußten wir die Nephritis-Dia­
gnose fallen lassen. Demgegenüber 
sahen wir, daß sich die mit dom Harn 
ausgeschiedene Eiweißmenge, als wir 
den Patienten mit Prednisolon be­

handelten und sein Blutdruck sank, 
verminderte und sich das Verhältnis 
der Globuline und Albumine im 
großen und ganzen ebenso wie im 
Serum veränderte. Daraus schließen 
wir, daß sich in unserem Fall keine 
Nephritis im klassischen Sinne des 
Wortes entwickelt hat, sondern eher 
eine Nephropathie infolge der anhal­
tenden Stagnation im großen Kreis­
lauf und des Druckes der lymphplas- 
mazellulären Infiltration im Nieren­
gewebe. Die Glomerula sind dadurch 
durchlässig geworden und ließen 
die Serumeiweißstoffe in einer dem 
Verhältnis der Serumproteine ent­
sprechenden Menge hindurch.

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

Im Verhältnis der Serumeiweiß­
stoffe haben wir in unserem Fall 
jahrelang beträchtliche Verschiebun­
gen wahrgenommen (Tabelle II). Wir 
beobachteten auch, daß sich der 
Organismus in großem Maße an die 
pathologischen Eiweißrelationen 
klammert: nach Verabreichung von 
Prednisolon (Tabelle I) nahm zwar 
die Gammaglobulinmenge ab und die 
Albuminmenge zu, aber 10 Tage nach 
Weglassen von Prednisolon setzte die 
Rückkehr zu den früheren Relationen 
ein, und nach 6 Wochen waren wieder 
die alten pathologischen Verhältnisse 
anzutreffen. W hitw ell und U e h - 
l in g er  haben in ihren Fällen 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 müssen also sagen, 
daß zwar bei dekompensiertem Vi­
tium und bei Leberkrankheiten eine 
ähnliche Verschiebung der Serumei­
weißwerte eintritt wie bei unserem 
Patienten, aber niemals in solchem 
Ausmaß, wie wir dies bei letzterem 
wahrgenommen haben. Deswegen 
nehmen wir an, daß es sich bei der 
quantitativen Verschiebung der Se­
rumeiweißwerte in unserem Fall nicht 
um eine Folgeerscheinung der Kom­
plikationen, sondern um eine charak­
teristische primäre Manifestation der 
generalisierten lymphplasmazellulä- 
ren Infiltration handelt. Die über­
mäßige Erhöhung 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 
erklärt die permanente, intensive 
Beschleunigung der Senkungsge­
schwindigkeit (Tabelle I).

Ein gleichfalls charakteristisches 
und permanentes Symptom war in 
unserem Fall die hochgradige Eosino­
philie. Wie aus Tabelle I hervorgeht, 
hat das Verhältnis 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 später kon­
statierten wir bereits das frühere

hohe Verhältnis. 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 Leukä­
mie konnte also auch dadurch aus­
geschlossen werden.

Obwohl das histologische Bild der 
Lungen bei den in der Literatur mit­
geteilten Fällen von Bronchitis folli­
cularis und bei unserem Patienten 
im wesentlichen übereinstimmt, tre­
ten jedoch in klinischer Hinsicht 
auffallende Unterschiede zwischen den 
beiden Befunden zutage. So war z. B. 
die Infiltration in den früher mitge­
teilten Fällen nur auf einen kleinen 
Teil der Lungen lokalisiert, während 
sie sich bei unserem Patienten auf 
den ganzen Bereich der Lungen er­
streckte. Wir waren übrigens bereits 
vor der Sektion dieser Ansicht [10], 
da das thorakale Röntgenbild, die 
erhöhte pulmonale Tension, die hoch­
gradige kardiorespiratorische Insuf­
fizienz sowie die ausdrücklichen und 
charakteristischen Störungen der At­
mung darauf hingewiesen haben. — 
Zudem beobachteten wir in unserem 
Fall gleichfalls Jahre hindurch ex­
treme Hyperproteinämie, Hyperglo- 
bulinämie und Hypereosinophilie, 
von denen in den anderen Mittei­
lungen nicht die Rede ist und die, 
wie persönliche Anfragen ergaben, 
auch nicht beobachtet worden sind. 
Es gibt noch andere Wahrnehmungen, 
die wir ebenfalls unbedingt als patho­
logische Erscheinungen bewerten, die 
jahrelang in prägnanter 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
kundäre, wenn auch sehr charakte­
ristische pathologische Manifestatio­
nen handelt. So die hohe Tension im 
kleinen und großen Kreislauf, die 
Proteinurie, die gesteigerte Enzym - 
aktivität (SGOT), die beschleunigte 
Senkungsgeschwindigkeit, der schwä­
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
wähnt sei, daß in einem Fall U e h l in - 
gers (H. B., 23 Jahre alt) mit gerin­
gen Verschiebungen ähnliche patholo­
gische Resultate registriert wurden. 
Der Unterschied ergibt sich aller 
Wahrscheinlichkeit nach aus der Aus­
dehnung des Prozesses.

Die mehrjährige Beobachtung un­
seres Falles hat es ermöglicht, 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
heitsprozeß nur mit Hilfe der 
Biopsie oder der Autopsie nach­
gewiesen werden kann. Indessen 
kommt auch dieser Periode große 
Bedeutung zu, weil schon in ihr 
schwere Komplikationen (z. B. Bron- 
chiektasie, Fibrose) entstehen kön­
nen, eventuell, wie bei U eh ling er3 
Säugling, 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 klar­
stellen müssen, ob ihr Erscheinen mit 
der Progression des Prozesses, mit sei­
nem Charakter (generalisiert oder um­
schrieben) oder mit dem ätiologischen 
Faktor zusammenhängt. — Die 3. 
Phase im Krankheitsverlauf ist das 
Dekompensationsstadium. Dieses ist 
durch die funktionellen und anato­
mischen Veränderungen gekenn­
zeichnet, die infolge der Progression 
des Krankheitsprozesses dann ent­
stehen, wenn der Organismus die auf­
getretenen Störungen nicht mehr aus­
zugleichen vermag. Die Dauer der 
einzelnen Phasen ist anscheinend ver­
änderlich und sicher vom ätiologi­
schen Faktor (besonders, wenn ver­
schiedene vorliegen), vom Reaktions­
vermögen und der Reservekraft des 
Organismus, ferner von der Ausdeh­
nung des Prozesses abhängig (der 
generalisierte Prozeß progrediert 
rascher und hat schwerere Folgen als 
der auf ein kleines Gebiet lokalisierte).

Die Symptome
des Kompensationsstadiums :

Husten, Auswurf.
Ermüdung, Atemnot schon bei ge­

ringer körperlicher Arbeit.
Hohe Blutsenkungsgeschwindig­

keit.
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Charakteristisches Thoraxröntgen­
bild (s. Text). Schichtaufnahme deutet 
auf Bronchiektasie.

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

Von den Atemfunktionsuntersu­
chungen sinken der Tiffeneau- und 
AGW-Wert am raschesten. Später 
sinkt der VC- und TC-Wert. Der RV- 
Wert ist normal oder weicht nur et­
was ab. Kein alveolo-kapillarer Block. 
Bei diffusen Prozessen stärkere 
Abweichungen als bei umschriebe­
nen.

Leukozytose mit relativer Lympho­
zytose und hoher Eosinophilie.

Hyperproteinämie mit bedeutender 
Verminderung der Albumine, geringer 
Verminderung von alpha 2- und beta- 
Globulin, minimaler oder keiner Ver­
mehrung von alpha^Globulin sowie 
sehr starker Vermehrung von gamma- 
Globulin.

Kürten-Reaktion positiv.
Pulmonaldruck erhöht.

Die Symptome
des Dekompensationsstadiums :

Dyspnoe und Zyanose.
Trommelschlegelfinger.
Cor pulmonale.
Splenohepatomegalie, später nach­

lassendes Funktionsvermögen der Le­
ber.

Hoher Blutdruck im systemischen 
Kreislauf.

Proteinurie mit gesteigerter Globu­
linausscheidung .

Anzeichen von kardialer und respi­
ratorischer Insuffizienz schon im 
Ruhezustand.

Die Ätiologie der bei unserem 
Patienten beobachteten generalisier­
ten Gewebeinfiltration ist ungeklärt. 
Angesichts der Hypereosinophilie ha­
ben wir in unserem Fall an eine 
allergische Ätiologie 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 ausgeprägt zutage trat. 
Deswegen dachten wir auch an eine 
Autoimmunisierungs- oder autoaller­
gische Erkrankung, bei der die Emp­
findlichkeit irgendeinem Gewebe ge­
genüber besteht. Diese Vermutung 
haben wir jedoch bisher nicht be­
stätigen können. — Die negativen 
parasitologischen Untersuchungen 
schließen an und für 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 übri­
gens auch keine der beschriebenen 
ähnliche Gewebsreaktion hervorru- 
fen. Von ähnlicher Art sind Toxocara 
cati et canis, für die Hypereosino­
philie, Hyperproteinämie, Hyperglo- 
bulinämie, Hypalbuminämie und Le-

Acta Paediatrica Acadeiniae Scientiarum Hungaricae 9, 1968



I .  Simkó : Bronchitis follicularis 153

berhypertrophie bezeichnend sind [1 
4, 6, 8, 14], d. h. Symptome, die auch 
in unserem Fall vorzufinden waren. 
Wir können den parasitären Ursprung 
auf Grund der Sektion und der histo­
logischen Untersuchungen in unserem 
Falle nicht akzeptieren. — E n g e l , 
W h it w e l l  und U e h l in g e r  führen 
die Entstehung der follikulären Bron­
chitis auf eine Virusinfektion zurück. 
Auch in unserem Falle sprechen die 
meisten Faktoren für diese Auffassung. 
So sind z. B. die ersten Beschwerden 
zumeist nach einer im frühen Kindes­
alter abgelaufenen Viruserkrankung 
(z. B. Morbilli,Pertussis, Influenza) er­
schienen. Die lymphplasmazelluläre 
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 für 
den virösen Ursprung.

C r u ic k s h a n k  [2] beschrieb eine 
chronische Rattenkrankheit, die in­
nerhalb von Züchtungen häufig 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 Rasselgeräuschen 
einhergeht. Diese Rattenkrankheit ist 
darüber hinaus, daß sie der lymph- 
plasmazellulären Lungeninfiltration 
unseres Patienten in hohem Maße 
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. N e l s o n  [7] hat aus der 
Lunge von Ratten, die an dieser 
Krankheit litten, eine Suspension 
hergestellt, die sich noch in der Ver­
dünnung 1(P als wirksam erwies: 
wurde die Suspension in die Nase jun­
ger Mäuse instilliert, so erkrankten sie. 
Durch Zentrifugieren läßt sich der 
Krankheitserreger eliminieren. N e l ­
s o n  meinte, dieser Krankheitserreger 
sei ein Virus; aus diesem Grunde er­
wähnen wir ihn hier im Zusammen­
hang mit der Virustheorie. Seither 
hat sich die Auffassung in dieser Hin­
sicht geändert, denn heute bezeichnen 
viele Autoren den Krankheitserreger 
nicht mehr als Virus. Interessant ist 
weiterhin, daß C r u ic k s h a n k  seine 
Abhandlung im Jahre 1948, als die 
follikuläre Bronchitis noch unbe­
kannt war, mit der Bemerkung schloß, 
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, könne sie in 
der Ätiologie der Bronchiektasie eine 
Rolle spielen. Wahrscheinlich ge­
währleistet der Krankheitserreger die 
ständige Anwesenheit und Progres­
sion des Krankheitsprozesses nach 
Art der Onkoviren. Aber es ist auch 
möglich, daß die lymphplasmazellu­
läre Gewebsinfiltration — wie die 
Pneumonie — von verschiedenarti­
gen Erregern hervorgerufen wird. 
Vielleicht hängt es auch mit der 
Mannigfaltigkeit der Krankheitserre-
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ger zusammen, daß der Prozeß in 
unserem Fall generalisiert, in den 
anderen Fällen hingegen umschrieben 
war.

In differentialdiagnostischer Be­
ziehung fällt 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 kön­
nen. Bei diffuser Lungeninfiltra­
tion bzw. generalisiertem Prozeß ent­
wickeln sich nach einer gewissen 
Progression Symptome der kardio- 
respiratorischen Insuffizienz, die se­
rologischen und hämatologischen Re­
aktionen, bzw. die konsekutiven 
Veränderungen treten in den Vor­
dergrund, die lediglich einen Ver­
dacht auf diese Krankheit erwek- 
ken, und in diesem Zustand ist 
die Durchführung der Biopsie zwecks 
Sicherung der Diagnose bereits an­
gezeigt. Zwei Krankheiten ähneln in 
ihren Symptomen der diffusen lymph- 
plasmazellulären Lungeninfiltration : 
das Hamman—Rich-Syndrom und 
die Toxocariasis. Die diagnostischen 
Unterschiede zwischen dem Ham­
man—Rich-Syndrom und unserem 
Falle haben wir in den Tabellen III und 
IV angegeben. Bei Toxocariasis ist im 
Thoraxröntgenbild eine multiple, herd­
artige Verschattung zu sehen, oft in 
einer der exsudativen Miliartuberku­
lose ähnlichen Form. Eine intensive 
perihiläre Zeichnung mit tief in das

Lungenfeld hineinreichenden Bündeln 
— wie in unserem Fall — ist nicht 
vorhanden. Nach 1—2 Jahren ent­
wickelt sich das Röntgenbild bei 
Toxocariasis zurück, da sich die Lar­
ven einkapseln, zugrunde gehen und 
ihre reaktive Wirkung auf hört. Dem­
gegenüber hat die beschriebene 
Faszikelbildung in unserem Falle 
ständig zugenommen. Bei Toxo­
cariasis ist die Milz nicht vergrößert 
und fehlen die Symptome der respi­
ratorischen Insuffizienz.

K e r e s z t t jr y  hat nach der histolo­
gischen Aufarbeitung des Falles die 
Möglichkeit der Diagnose der Wal- 
DENSTRÖMschen Makroglobulinämie in 
Erwägung gezogen, die uns jedoch 
nicht genügend begründet scheint, 
weil die Anhäufung der Makroglobu­
line im Blut nicht nachgewiesen ist, 
und auch die wiederholtem agar­
elektrophoretischen U ntersuchungen 
die Anhäufung der IgM-Fraktion 
nicht nachgewiesen haben, dagegen 
die bei unserem Fall ständig beobach­
tete Hypereosinophilie für die Makro­
globulinämie nicht bezeichnend ist, 
und auch die Hautblutungen erst im 
Endstadium aufgetreten sind.

Die Prognose der generalisierten 
lymphplasmazellulären Gewebsinfil- 
tration müssen wir als ungünstig 
bezeichnen, weil sie nach dem Zeug­
nis unseres Falles verhältnismä­
ßig rasch zur kardiorespiratori- 
schen Insuffizienz, zu reaktiven Er­
scheinungen im Blut, Knochenmark 
und zur Schädigung des Parenchyms 
der Leber, Nieren usw. und schließ­
lich, insbesondere bei gleichzeitiger 
Entwicklung, nach einigen Jah-
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ren unaufhaltsam zur Katastrophe 
führt.

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

im Falle von Flüssigkeitsansamm­
lungen mit einem Diuretikum kom­
biniert. Eine besonders günstige Wir­
kung zeigte Prednisolon (Tabelle I). 
Nachdem dieses Mittel wiederholt

T a belle  IV

Differenzierung von Hamm an—Rich-Syndrom und Bronchitis follicularis

Symptome Hamman—Rich-Syndrom Unser Fall

Atmung Rasch, oberflächlich, door- 
stop-Phänomen

Nicht rasch, verlängerte 
Exspiration

Diaphragma Hoch, bewegt sich langsam Niedrig, bewegt sich langsam

Perkussion Normal Normal oder hypersonor

Grundatmung Zellulär, geschwächt Zellulär, geschwächt m it ver­
längerter Ausatmung

Nebengeräusche Keine, oder klein- und m ittel­
blasige feuchte Geräusche

Häufig exspiratorisches Pfeifen 
und Giemen, aber auch 
feuchte Geräusche

Senkungsgeschwindig­
keit Im allgemeinen normal Beschleunigt

Leukozytose Im  allgemeinen keine Vorhanden

Lungenbiopsie Keine Zellinfiltration, Vermeh­
rung der bindegewebigen 
Elemente, besonders in den 
interalveolären Regionen

Lymphoplasmazelluläre Infil­
tration, stellenweise mit 
follikulärer Ausbildung. Ver­
mehrung der bindegewebigen 
Elemente, besonders vasku­
lär, bronchial, perivaskulär, 
peribronchial und in den 
Septen

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

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

*

Auch an dieser Stelle sei Herrn 
Prof. Dr. E. U e h l in g e r  für die hi­
stologischen, Herrn Dr. R. B a c k - 
hattsz  für die immunologischen Un­
tersuchungen, Herrn Dr. G. Kis- 
V á r d a y  für die Angiopneumogra- 
phie, Herrn Dr. P. K e s z l e r  für 
die .Lungenexzision und Herrn Dr. S. 
K e r e s z t u r y  für den autoptischen 
Befund bestens gedankt.

Z u s a m m e n f a s s u n g

Es wird ein mittels Biopsie und 
Autopsie bestätigter Fall von Bron­
chitis follicularis diffusa hzw. generali­
sierter lymphplasmazellulärerGewebs- 
infiltration mitgeteilt, der jahrelang 
beobachtet werden konnte und bei 
dem umfassende Untersuchungen 
wichtige Beiträge zur Pathologie und 
Klinik der seltenen Krankheit ermög­
lichten. Die wichtigsten Symptome 
waren eine hohe Blutsenkungsge­
schwindigkeit , Hypereosinophilie, 
Hyperproteinämie, Hypergammagio - 
bulinämie, Proteinurie mit gesteiger­
ter Globulinausscheidung, ein eigen­
artiges Röntgenbild, erhöhter Pul­
monaldruck, Splenohepatomegalie, 
gestörte Leberfunktion. Der Krank- 
heitsablauf ließ sich in 3 Phasen ein- 
teilen: 1. Symptomfreie Phase, in der 
nur die Biopsie oder Autopsie die 
Erkennung der Krankheit ermöglicht.
2. Kompensationsphase, in der die 
klinischen Symptome auftreten. 3.

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

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