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Wir beobachten iiber einen lingeren Zeitraum eine
Gruppe von 11 Kindern mit der Erkrankung an
Lungenfibrose — dem Syndrom Hamman-Rich. Bei
den meisten Kindern unserer Gruppe war die Er-
krankung durch Biopsie bestiitigt (bei den Patienten
Nr. 1, 2,4, 5,6,8,9, 11 — die Nummern der Pa-
tienten aus der Kurve der Perkal Indexen Beilage
1). Durch unsere Arbeit wollten wir zur Klidrung der
Frage, in welchem Masse diese Krankheit und ihre
Therapie das Wachstum und die Entwicklung des
Kindes beeinflussen kann und wie sie auf die For-
mierung des wachsenden Organismus wirkt, beitra-
gen. Unsere Gruppe enthilt 10 Méddchen und ein
Junge (Nr. 6 aus der Kurve der Perkal Indexe). Das
Alter withrend der ersten Untersuchung betrug 8—16
Jahre. Die Kinder sind schon einige Jahre beobach-
tet. Zwei Kinder starben (Patienten Nr. 8 und 11
aus der Kurve der Perkal Indexe). die anderen leben.

METHODE

Es wurden regelmissig 32 Korpermerkmale der
Patienten bewerl. Von diesen wurden 15 ausgewéhlt,
von denen wir vermuten, dass sie durch die Krank-
heit beeinflussen werden konnen, und verarbeitet.
Wir suchten eine Art, wie diese Merkmale verarbei-
ten und graphisch ordnen, damit sich zugleich die
gegenseitigen Beziehungen dieser Merkmalen dar-
stellten. Am treffendsten, wenn auch nicht besonders
einfach. erschien uns die Auswertung durch die Per-
kalschen Indexe. Mit Hilfe dieser Methode ist auf
der Grundlage der Kontrollgruppe bei allen Merk-
malen ihre Normalisierung durchgefiithrt worden.
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Aus normalisierten Merkmalen sind die Perkalschen
Indexe ausgerechnet worden. Perkal geht von der
Vorausselzung aus, dass sich die Individuen biolo-
gisch dhnlich sind, deren Merkmale in den Werten
von Sigma anwachsen. Dieses o ist aus dem Ver-
héalinis

n— 1

0= ——

n

bestimmt worden, wobei n die Anzahl der vergleiche-
nen Merkmale ist. In unserem Fall ergibt sich
o = 0,965. Der zuliissige Unterschied in den Reihen,

der durch die Beziehung }3— gegeben 1st,

betriigt 1,13. Falls einige Merkmale diesen zuléssigen
Unterschied iiberschreiten, weist dies auf die Diskor-
dination dieser Zeichen hin. Aus der graphischen
Darstellung der Perkal Indexe léasst sich feststellen,
wie das gegenseitige Verhilinis der einzelnen Merk-
male ist und wie sich unser Patient in den einzelnen
Messungen darin von der Kontrollgruppe der ge-
sunden Kinder unterscheidel. In dem Fall, dass in
ciner Reihe der Perkalschen Indexe, das bedeutet
bei unserer Gruppe der Fibrosen in der Reihe, die
Graphisch die Werte der 15 Merkmale bei einer
Messung (in ¢ der Perkalschen Indexe) darstellt, ist
der Unterschied zwischen den einzelnen Korper-
merkmalen grosser als der festgelegte zulissige Un-
terschied (1,13), ist dies ein Beweis der Diskordi-
nation zwischen diesen Korpermerkmalen.

Die Korpergrosse haben wir entsprechend dem
Alter bewertet, alle anderen Merkmale auf die
Grosse bezogen. Alle Kérpermerkmale sind mit den
in der Anthropometrie gebriuchlichen Methoden und
Instrumenten gemessen worden.

Die Ergebnisse:

Die graphische Darstellung der Perkalschen In-
dexe: Die Korpergrosse unserer Patienten
war bei der ersten Messung etwa bei der Halfte der
Iillle geringer als die Normalwerte der Kontroll-
gruppe (6:11) und etwa in der Hilfte der Fille
grosser  (5:11). Nach 3—4jihriger Beobachtung
hatten die meisten unserer Palienten eine geringere
Korpergrosse im Vergleich zur Kontrollgruppe des
gleichen Alters (8:11).

Das Korpergewicht war und blieb iber
alle Jahre der Beobachtung in den meisten Fallen
iiber dem Durchschnitt der Kontrollgruppe, und nur
i einem I[Fall, bei der Patientin Nr. 8, die wir einen
Monat vor dem Tode messen konnten, dusserte sich
ein plétzliches Absinken des Gewichtes.

Auffillig sind die Abweichungen des saggitalen
Durchmessers des Brustkorbes im Sinne Mi-
nus und des transversalen Durchmessers im Sinne
Plus. Die Diskordination dieser beiden Merkmale.
die sich im Laufe der Zeit entwickelt, ist auffallig
und beweist, dass die Erkrankung auf die Entwick-
lung dieser zwei Merkmale Einfluss hat. (Schwarz
ausgefiillte Siaulen: bei der ersten Messung war die
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Diskordination bei 2 von 6 Fillen, bei der 2. Mes-
sung bei 4 von 11 Fillen, bei der 3. Messung bei
6 von 11 Fillen und bei der 4. Messung bei 7 von
9 Fillen vorhanden).

Emn Missverhéltnis tritt auch zwischen vielen Kor-
permerkmalen und der Respirationsampli-
tude auf. Die Werte der Respirationsamplitude
in ¢ der Perkalschen Indexe bei unserer Gruppe
zeigen ein bestimmtes Missverhiilinis gegeniiber vie-
len anderen Kérpermerkmalen. Dieses Missverhiilt-

nis ist bei der 1. und 2. Messung bei unseren Patien-
ten gross, spiiter verbessert es sich bei einigen. (Bei
der 1. Messung waren 3 unverhilinisméssig niedrige
Werte von 6 Fillen, bei der 2. Messung 7 von 11
Fillen, bei der 3. Messung 6 von 11 bei der 4. Mes-
sung 3 von 9 Fillen.

Die grosse Diskordantion ist ebenfalls zwischen
den meisten Kérpermerkmalen und die Vitalk a-
pazitit der Lunge vorhanden. Die Vitalkapazitit
ist auffillig niedrig und bei den meisten Fillen ver-
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Beilage 1.

1 Grosse zum Alter

2 Gewicht [und alle weitere Merkmale] zur Grosse

3

3 Sagitaldurchmesser des Brustkorbes
4 Tr ansvelaaldurchmesser des Brustkorbes
5 Der normale Umfang des Brustkorbes

6 Der Umfang des Brustkorbes bei max. Exspirium
7 Der Umfang des Brustkorbes bei max. Inspirium

8 Die Respirationsamplitude

Graphische Darstelung der

Die graphische Darstellung der Entwicklung von 15 Kor-
permerkmalen und ihre gegenseitige Bezeichnung bei einer
longitudinal beobachteten Gruppe von 11 Patienten, die an
Iungenfibrose erkrankt sind.

Die Kurve ist in 11 horizontale Felder- der 11 Patienten-
unterteilt.

Vertikal sind die Felder in 4 Sdulen unterteilt — jede Siule
stellt die Untersuchung in einem bestimmten Alter dar. Das
Alter jedes Patienten bei den einzelnen Untersuchungen ist
in der Sdule ganz links verzeichnet.

Z. B. Pat. Nr. 1: 1. Messung 9 Jahre und 2 Monate, 2.
Messung 10 Jahre und 5 Monate, 3. Messung 12 Jahre u.
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9 Die Vitalkapazitiit der Lunge
10 Die biacromiale Breite
11 Die bicristale Breite
12 Der Halsumfang
13 Der Armumfang
14 Der Wadeumfang
15 Der Bauchumfang

Perkal Indexe:

3 Monate usw.) Die Ergebnisse der einzelnen Messungen sind
in den Perkal Indexen bei jeden Patienten in der entspre-
chenden Siule aufgefiihrt.

Jeder Patient hat in seinem Feld eine Mittellinie, die die
Mittelwerte aller Merkmale angibt. Die Skala auf der Verti-
kalachse der Kurve gibt von der Mittellinie + ¢ der Perkal
Indexe an. Der zulissige Unterschied in der Reihe zwischen
den einzelnen Kérpermerkmalen ist nach Perkal 1,13 5. Ein
grosserer Unterschied weist auf eine Diskordantion zwischen
diesen Merkmalen hin.

Die schwarz ausgefiillien Rechtecke weisen auf eine grosse
Diskordantion hin.



kleinert sie sich nach mit fortschreitender Krank-
heit. (Schwarzausgefiillte Siulen weisen auf die hohe
Diskordantion gegeniiber der meisten anderen Kor-
permerkmale hin: bei der ersten Messung 7 von 9
Fillen, bei der zweiten 10 von 11 Fillen, bei der
dritten Messung alle 11 beobachteten Fille hatten
eine auffillig niedrige Vitalkapazitit der Lunge und
bei der vierten Messung 7 von 9 Fillen.)

Besonders anschaulich fillt das Absinken der Vi-
talkapazitit der Lunge, als Kriterium des Krank-
heitsverlaufes, bei der Patientin Nr. 8 auf, wo sigma
des Perkalschen Indexes bis auf sehr niedrige Werte
vor dem Exitus gesunken ist.

Ein weiteres mehr oder weniger auffilliges Merk-
mal ist der sich vergrossende Halsum fang. (Bei
der 1. Messung hatten 4 von 6 Fillen, bei der 2.
Messung 8 von 11 Fillen, bei 3. 10. von 11 und bei
der 4. Messung 8 von 9 Fillen einen vergrosserten
Halsumfang.)

DISKUSSION

Durch diese Arbeit wollten wir auf einige soma-
tometrische Merkmale hinweisen, die typisch fiir
Kinder, die an Lungenfibrose leiden, sind. Die Kér-
pergrosse verringert-sich im Verlaufe der Krankheit.
das Korpergewicht eher iiberdurchschnittlich. Uber-
miissiges Korpergewicht beobachteten wir auch bei
anderen chronischen und wiederholten Respirations-
erkrankungen, wahrscheinlich wegen eingeschrink-
ter Bewegungen der Kinder, sehr guter bis iiber-
miissiger Ernihrung und nicht an letzter Stelle auch
durch langwihrende Therapie mit Kortikoiden und
nachfolgender Retention von Fliissigkeiten.

Fast bei allen Kindern finden wir ausgepriigle Ver-
kleinerung des Sagitaldurchmessers des Brustkorbes
und umgekehrt Vergrosserung des Transversaldurch-
messers. Dieses Missverhiltnis vergrossert sich mit
der Progression der Erkrankung, das heisst mit fort-
schreitender Fibrosation des Lungengewebes, das
schon nicht mehr einer grésseren Distension fihig
ist; der Brustkorb flacht sich ab.

Diese allmihliche Abflachung des Brustkorbes
konnen wir fiir eines der typischsten Merkmale von
Fibrosen, interstitiellen Verinderungen der Lunge
halten, das bei anderen chronischen Respirations-
erkrankungen praktisch nicht beobachtet wird. Durch
kyrtografische, longitudinale Beobachtung der Form
des Brustkorbes haben wir die sich entwickelnde Ab-
flachung aufgezeichnet.

Auf dem Kyrtogramm Nr. 1 (Beilage Nr. 2) ist die
Form des Brustkorbes einer Patientin im alter von
10, 11, 12 und 13 Jahren aufgezeichnet. Die erste
Aufzeichnung im Alter von 10 Jahren weisst auf
cinen normalen, gut gewdlbten Brustkorb hin, im
Alter von 13 Jahren ist die Form schon stark abge-
flacht. Das Kyrtogramm Nr. 2 ist aufgezeichnet wor-
den am Anfang der Erkrankung im Alter von 9
Jahren (Q) Seine Form ist ohne Deformationen, gut
gewdlbt. Withrend der Entwicklung verindert sie
sich in eine abgeflachte Form mit ausgeprigter und
fortschreitender Exkavation.

Die Respirationsamplitud e drickt die
Funktion der Atmungsmuskulatur des Brustkorbes

BEILAGE 2.

Im Alter 16 Jahre B
—a— = - X

Kyrtogramm Nr.1 u 2
Die progressive Abflachung des Brustkorbes, aufgezeichnet
nach langwiihrender kyrtografischer Beobachtung seiner
Form.

Kyrtogramme zweier Patientinen.

aus. Wir haben sie mit dem Metermass gemessen
und ebenfalls mit Hilfe der kyrtografischen Metho-
de aufgezeichnet. Wir haben das Kyrtogramm in der
entsprechenden Ebene (xyphosternal) wihrend der
Ruhestellung des Brustkorbes aufgenommen, dann
bei maximaler Ein- und bei maximaler Ausatmung.
(Beilage 3.)

Wir verglichen bei einem gesunden 12-jihrigen
Médchen und bei einem 12-jihrigen Médchen, dass
an Lungenfibrose erkrankt ist. Die Fliche des Kyrto-
grammes iindrte sich bei maximalem Exspirium bei
dem gesunden Midchen um 7,4 %, dem gegeniiber
bei dem kranken Miidchen nur um 3,8 %,.

Bei maximalem Inspirium vergrosserte sie sich bei
dem gesunden Midchen um 21,5 9/, bei dem kran-
ken nur um 8,3 9. Unsere Kyrtogramme bestitigten
die Einschrinkung der Atembewegungen des Brust-
korbes bei schwereren Formen der Erkrankung
(Kyrtogramm Nr. 3 und 4).

Ein weiteres typisches Merkmal der fibrosen Ver-
inderungen ist das ausgeprigte Absinken der V i-
talkapazitidt der Lunge, und das hauptsich-
lich in ihrem inspiratorischen Bestandteil. Dieses
Absinken ist in allen Fillen konstant, und schwankt
entsprechend des klinischen Bildes.
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BEILAGE 3

-74 %

272 em?

.- +215.%

T
236 em?

5
S ‘83 %
—l—’/ i e :

Kyrtogramm®Nr. 3 w 4

Kyrtografische Aufzeichnung des Brustkorbes withrend der
Ruhephase, bei maximalem Exspirium und Inspivium bei
einem gesunden zwdlfjihrigen Midchen (Nr. 3) und einem
zwolfjihrigen Midchen, das an Lungenlibrose erkrankt ist
(Nr. 4).

Auffillig ist die Vergrosserung des Halsum-
fanges, die vor allem durch die Zunahme und
durch die spastische Kontraktion der Nackenmuskeln
bewirkt wird, die in ihrer Funktion als Atembhilfs-
muskeln den Patienten bei der erschwerten Atmung

helfen. (Beilage Nr. 4. Patientinen Fotos Nr. I—III.)

Die beiliegenden Fotografien Nr. IV u. V zweier
gesunder, normaler Madchen zeigen, dass auch die
Stellung der Schultern und Schliisselbeine bei Ge-
sunden ebenfalls unterschiedlich ist, wobei die ge-
samte Nacken- und Schulterpartie entspannt ist, dem
gegeniiber ist sie bei Kranken spastisch und mit aus-
geprigter Jugular- und Schliisselbeingrube, die die
erschwerte Atmung kennzeichnen.

Die angefiihrten somatometrischen Werte sind fiir
uns neben den anderen Untersuchungen (klinische,
funktionelle, rontgenologische u. a.) ein wertvolles
Kriterium fiir die Beurteilung des Stadiums und der
Progression der Erkrankung.
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BEILAGE 4

Nr. I, 1I, und IIT — Fotos der Patientinen.

Zunahme der Nackenmuskeln und die
Schliisselbein- und Jugulargruben.

ausgeprigten



Nr. IV und V — Fotos zweier gesunder Midchen.

ZUSAMMENFASSUNG

Wir verfolgten iiber einen lingeren Zeitraum mit Hilfe
der Anthropometrie eine Gruppe von Kindern, die an Lun-
genfibrose erkrankt sind — dem Syndrom Hamman-Rich.

Wir wollten durch diese Arbeit zur Klirung der Frage,
in welchem Masse diese Krankheit das Wachstum und die
Entwicklung des Kindes beeinflusst, beitragen. Die gemes-
senen Werte der 15 Korpermerkmale haben wir mit Hilfe
der Perkalischen Indexe verarbeitet, die in der grafischen
Veranschaulichung die unproportionelle Entwicklung einiger
Merkmale zeigen und fiir ein Kriterium der bestimmten Pro-
gression der Erkrankung gehalten werden konnten. Die Kyr-
togrammen zeigen die Entwicklung der typischen Form des
Brustkorbes und in dynamischer Fassung beweisen den Ein-
fluss der Krankheit auf die physiologische Funktionen der
Atembewegungen des Brustkorbes.
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