DER INTERESSANTE FALL

Microlithiasis alveolaris pulmonum

Zusammenfassung: Es wird Giber einen Fall von pulmonaler al-
veoldrer Mikrolithiasis bei einem 50-jdhrigen Patienten berich-
tet. Die Diagnose wurde mittels transbronchialer Lungenbiop-
sie histologisch gesichert. Der radiologische sowie der bodyple-
thysmographische Befund blieben im Verlauf von 4 Jahren un-
verdndert.

Pulmonary Alveolar Microlithiasis: Pulmonary alveolar mi-
crolithiasis is a rare disease of unknown aetiology, in which cal-
cium phosphate microliths are deposited bilaterally throughout
the lung parenchyma. The total number of reported cases is ab-
out 400. A case of pulmonary alveolar microlithiasis is present-
ed in a 50-year old man for whom the diagnosis was confirmed
by histology via transbronchial biopsy. During a 4-year observa-
tion period there was no increase of the disease according to x-
ray investigations and with respect to clinical symptoms.

Einleitung

Die pulmonale alveoldre Mikrolithiasis ist rar. Rund 400 Fille
sind bis jetzt in der medizinischen Literatur beschrieben
worden. Nach den vorliegenden Berichten ist die Krankheit
weltweit bei allen Vélkern verbreitet. Ein Unterschied in der
geographischen Verteilung ist moglich.

In Japan sind bis 1970 insgesamt 60 [1], in der Tiirkei bis 1993
52 Fdlle [2] bekannt geworden. Die Krankheit ist durch
Fiillung der Alveolen mit Steinen in den Unterfeldern charak-
terisiert, und bei fortschreitender Erkrankung werden weitere
Alveolen befallen, dabei kénnen die Steine die Alveolen bis zu
80% ausfiillen. Manchmal befinden sie sich in den Alveoldr-
septen [1,3], gelegentlich aber auch in den Bronchialwdnden
[4-6]. Mikhailov beschrieb 1954 Mikrolithen sogar auch im
Lungeninterstitium [7]. Die meisten gefundenen Steine wie-
sen einen Durchmesser von 0,2 mm auf. Prakash und Mitarb.
[8] fanden in den Alveolen eines 20-jdhrigen Patienten nach
offener Lungenbiopsie Mikrolithen von 0,01 bis 2,8 mm im
Durchmesser. Pankow und Mitarb. [9] berichteten iiber bis zu
3mm grofle Verdichtungsherde im Réntgenbild, die sich
spdter als Mikrolithen herausstellten. Sie sind rund, oval oder
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haben manchmal eine unregelmdfige Form und sind
konzentrisch beschichtet.

Die Atiologie ist ungeklirt; es gilt aber als sicher, dass eine
Calcium-Phosphor-Stoffwechselstorung vorliegt und Erbfak-
toren eine Rolle spielen, etwa die Halfte der Fille treten
familiar auf. Die Annahme, dass eine Staubexposition, ein
Nikotin- oder Schnupftabakabusus mogliche Faktoren fiir die
Genese der Erkrankung darstellen, ist sehr zweifelhaft, da die
Erkrankung auch bei Kindern und sogar bei Neugeborenen
vorkommt und familidr gehduft auftritt [10]. In Deutschland
sind bis jetzt insgesamt 26 Faille, 13 madannliche und 13
weibliche, bekannt geworden. Uber einen zusitzlichen Fall
aus meiner Praxis wird berichtet.

Kasuistik

Ein 50-jdhriger Patient hat bis 1985 als Maurer gearbeitet,
insgesamt 25 Jahre lang. Seit 1985 ist er im Katasteramt tdtig.
Im Rahmen der Vorbereitung einer Operation am rechten
Knie erfolgte bei ihm eine Réntgenthoraxuntersuchung in
einer radiologischen Praxis, wobei multiple kleine Noduli in
den Mittel- und Unterfeldern aufgefallen sind, die durch eine
Thorax-Computertomographie bestdtigt wurden. Auf einer
Schirmbildaufnahme von 1985 waren die beschriebenen
rontgenologischen Verdanderungen nicht erkennbar.

Bei der klinischen Untersuchung waren die Lungen unauf-
fillig. Die Ruhespirometrie und Bodyplethysmographie er-
gaben keine Hinweise fiir eine obstruktive oder restriktive
Ventilationsstorung. Bronchoskopisch war das Bronchialsys-
tem unauffillig, die histologische Untersuchung der Bronchi-
alschleimhaut (Prof. Dr. Fohlmeister, Neumiinster) ergab
keinen wesentlichen histologischen Befund.

Die histologische Untersuchung der transbronchialen Lungen-
biopsie ergab eine pulmonale alveoldre Mikrolithiasis mit
Mikrolithen bis zu einem Durchmesser von 0,2 mm.

Bei der letzten Kontrolluntersuchung im August 1999 blieb
der Rontgenthoraxbefund unverdndert. Die Ruhespirometrie
und Bodyplethysmographie ergaben nach wie vor keinen
Anhalt fiir eine obstruktive oder restriktive Ventilationssto-
rung. Die Blutgasanalyse zeigte einen normalen Sauerstoff-
und Kohlendioxidpartialdruck bei ausgeglichenem Siureba-
senhaushalt. Die CO-Diffusionskapazitdt lag im Normbereich.
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Historisches

Die Erstbeschreibung der pulmonalen alveoldren Mikrolithia-
sis geht auf Harbitz 1918 [11] zuriick. Er fand bei einer
Autopsie einer 41-jdhrigen an Arrhythmien, Beinddemen,
Zyanose und Dyspnoe verstorbenen Patientin Pleuraergiisse,
Aszites, HerzvergroRerung und harte Lungen, die sich wie
Steine anfiihlten. Die ausgeschnittenen Lungenteile schwam-
men nicht in Wasser. Die histologische Untersuchung ergab
Mikrolithen in den Alveolen.

1933 hat Puhr [12] aus Budapest iiber einen 49-jdhrigen an
Extremititenddemen, HerzvergréfSerung und Tachyarrhyth-
mie verstorbenen Patienten berichtet. Bei der Sektion fand er
schwere und steife Lungen, als ob sie Gipsausgiisse waren.
Die ausgeschnittenen Teile sanken in Wasser unter. Bei der
histologischen Untersuchung hat er in den erweiterten Lun-
genalveolen konzentrisch beschichtete Mikrolithen festge-
stellt. Auf ihn geht die Benennung der Krankheit Mikrolithia-
sis alveolaris pulmonum zuriick.

Aus Solingen haben Landes und Leicher 1948 [13] einen Fall
von einem 44-jihrigen Patienten, der an Zeichen einer
respiratorischen Insuffizienz mit Zyanose und Trommelschle-
gelfingern ad exitum kam, geschildert. Die Obduktion hat
schwere knorpelharte Lungen gezeigt, und die Diagnose einer
alveoldren Mikrolithiasis konnte histologisch gesichert wer-
den. Die Verfasser haben zum ersten Mal eine chemische
Analyse der alveoldren Steine durchgefiihrt.

Lindig hat 1951 [14] zum ersten Mal die Krankheit radio-
logisch diagnostiziert, und dadurch wurde sie erstmals intra-
vital erkannt. Mikhailov hat als erster 1954 [7] iiber das
Vorkommen der Krankheit bei mehreren Familienmitgliedern
berichtet und stellte die Frage der Erbmoglichkeit dieser
Erkrankung. Petrdnyi und Mitarb. stellten 1954 [15] die
Diagnose erstmals nach einer Thorakotomie bei einem 8-
jahrigen Kind fest und dadurch wiesen sie nach, dass die
Krankheit auch im Kindesalter vorkommt. Sosman und Mit-
arb. berichteten 1957 [16] ausfiihrlich {iber die Klinik und
Diagnose dieser Erkrankung aus der Weltliteratur.

Klinik

Mehr als die Hélfte der Patienten weisen bis zur Sicherung der
Diagnose keine bronchopulmonale Symptomatik auf. Die
meisten Fille werden zufillig durch eine Routinerdntgentho-
raxuntersuchung oder im Rahmen einer Untersuchung der
Familienmitglieder einer erkrankten Person entdeckt.

In der Frithphase der Erkrankung weicht der Perkussions- und
Auskultationsbefund kaum von der Norm ab. Lange Zeit bleibt
die Lungenfunktion uneingeschrdnkt.

Im Laufe von Jahren oder sogar Jahrzehnten tritt durch
Zunahme der Mikrolithen und Ossifikation der interlobuldren
Septen eine interstitielle Fibrose der befallenen Lungenpar-
tien und eine kompensatorische Lungenspitzendehnung auf.
Durch diese Umwandlung kommt es zu einer respiratorischen
Insuffizienz mit zunehmender Uberlastung der rechten Herz-
kammer, wie bereits bei den ersten postmortalen Fillen
beschrieben wurde. Es bestanden Dyspnoe, Zyanose, Trom-
melschlegelfinger, Uhrglasndgel und gelegentlich Himopty-
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sen. Die Dehnung der Lungenspitzen fiihrt zu einer Neigung
zum Spontanpneumothorax. Der Serum-Calcium-Spiegel liegt
im Normbereich.

Therapie

Da die Atiologie dieser Krankheit unbekannt ist, existiert
keine kausale Therapie.

Im fortgeschrittenen Stadium ist die Lungentransplantation
die Methode der Wahl [6].

Ergebnis

Bei einem 50-jdhrigen Patienten wurden bei einer Routine-
rontgenthoraxuntersuchung multiple kleine Noduli in den
Mittel- und Unterfeldern festgestellt. Die Diagnose einer
pulmonalen alveoldren Mikrolithiasis wurde nach transbron-
chialer Probeexzision histologisch gesichert. Bei regelmadfSigen
Kontrollen im Verlauf von 4 Jahren blieb der Befund unveran-
dert.

Diskussion

Auch ein langjdhriger unverdnderter rontgenologischer und
klinischer Befund der pulmonalen alveoldren Mikrolithiasis
verlangt eine regelmaf3ige weitere Kontrolle, um wegen der
zu erwartenden Zunahme des Befundes rechtzeitig eine
Lungentransplantation zu planen.
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Als die groBen Lehrbiicher der Luftfahrt- bzw. der Luft- und
Raumfahrtmedizin gelten bis heute in den USA 1. ,German Avia-
tion Medicine World War II“ (Department of the Air Force,
Washington, D. C.,, 1951), verfasst, mit 45 deutschen Wissen-
schaftlern, von Hubertus Strughold: die Bibel der ,Residents in
Aerospace Medicine (RAMs)“ der USAFSAM; 2. ,Aerospace Medi-
cine“ des legenddren Harry G. Armstrong (1961; Zweitauflage von
Hugh W. Randel 1971) und 3. die opulenten ,Fundamentals of
Aerospace Medicine* von Roy L. DeHart (1985; Zweitauflage 1991).

Fiir den praktisch tdtigen Fliegerarzt - zivil: , Aeromedical
Examiner (AME)“ der F. A. A.; militdrisch: ,Flight Surgeon (FS)“
von USA, USN und USAF - hatte Russell B. Rayman (ehemaliger
USNES) bereits 1982 das handliche Kompendium ,,Clinical Aviation
Medicine* verfasst (Zweitauflage 1990), das das multidisziplindre
Fach der Flugmedizin kurz und umfassend behandelt; es hat sich
im fliegerdrztlichen Alltag iiber die Jahre vielfdltig bewdhrt.

Ergdnzt durch die jiingsten Erkenntnisse und Erfahrungen in
Medizin, Ergonomie und Flugtechnik liegt nun die iiberarbeitete,
in einigen Kapiteln neu geschriebene dritte Auflage vor - in neuer
Gliederung, in groferem Format und Drucksatz, aber ohne den
bisherigen Rahmen zu sprengen. Kein Taschenbuch zwar, aber ein
Lgriffiges” reines Textbuch.

Unter den operationellen Kriterien fiir Auswahl, Tauglichkeit
und Einsatz der ,Flieger* (zivil/militdrisch) behandeln Verf. und
seine drei Mitarbeiter praventivmedizinische und klinische Pro-
bleme. Ubergeordnetes Ziel ist es, nur den geistig, psychisch und
physisch Geeigneten zur fliegerischen Ausbildung und dann als
lizensierten Piloten zuzulassen, die Gesundheit des Fliegers zu
iiberwachen und zu erhalten. Zugleich - unter Beriicksichtigung
der Flugsicherheit - sind pathophysiologische Befunde wie Er-
krankungen und Krankheiten zu bewerten, um {iber die ,Flieger-
tauglichkeit“, damit auch {ber zeitlich befristete oder dauernde
Flugunfdhigkeit zu entscheiden.

In dbersichtlicher Gliederung werden die flugmedizinischen
Kriterien entsprechend den (nationalen/internationalen) Tauglich-
keitsanforderungen (aviation medical standards) in 11 Kapiteln
behandelt: 1.Einfithrung (mit Definitionen der gebrduchlichen
Terminologie in der Luftfahrt), 2.Innere Medizin (u.a. Angiologie,
Endokrinologie, Gastroenterologie, Himatologie, Infektionskrank-
heiten, Nephro-Urologie, Pneumologie, Rheumatologie - und
Alkoholismus!), 3.Orthopddie, 4.Neurologie, (John D. Hastings),
5. Ophthalmologie, 6.Otorhinolaryngologie, 7.Kardiologie (Wil-
liam B. Kruyer) 8.Urologie, 9.Dermatologie, 10.Psychiatrie, (Ri-
chard A. Levy), 11. Onkologie.

Jedem Kapitel sind ausfiihrliche Literaturhinweise angefiigt;
ein umfassendes Stichwortverzeichnis (Index) rundet das Werk ab.

Wo erforderlich (und méglich) sind in den einzelnen Kapiteln
auch die therapeutischen Moglichkeiten skizziert. Dagegen sind
die bei dem weltweiten Luftverkehr heute zunehmenden Erkran-
kungsgefahren, insbesondere die Tropenkrankheiten und deren
vielfdltige ,getarnten“ Symptome nicht erwdhnt worden; sie
sollten bei einer Neuauflage in einem eigenen Kapitel Beachtung
finden. H. S. Fuchs, Bad Godesberg
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