
Eine Empfehlung derTherapie ILD

Medikamentöse Therapie

Immunsuppression

Erstlinientherapie
Prednisolon (Aprednisolon®)
Beginn üblicherweise mit 0,5-1 mg/kg/d
Dosisreduktion und Therapiedauer unterschiedlich, je nach ILD & Verlauf

Zweitlinientherapie
Azathioprin (zB Imurek®)
Vor Beginn Thiopurinmethyltransferase-Aktivität bestimmen, bei 
reduzierter Aktivität AZA nicht empfohlen
Übliche Dosierung: 1,5-2,5 mg/kg (max. 150 mg/d), stufenweise Steigerung
regelmäßige Laborkontrollen
Mycophenolat-Mofetil (zB CellCept®)
Übliche Dosierung: 0,5-1 g alle 12h, max. 2000 mg/d
stufenweise Steigerung, regelmäßige Laborkontrollen
Methotrexat (Ebetrexat®)
Übliche Dosierung: 10-30 mg 1x pro Woche
Folsäure am Tag nach MTX geben
regelmäßige Laborkontrollen
Andere: Rituximab, Infliximab, Cyclophosphamid...

Antifibrotische Therapie

Nintedanib (Ofev®)
150 mg 1-0-1, p.o., je nach NW Dosisreduktion100 mg 1-0-1 möglich
Häufigste Nebenwirkungen: Durchfall, Leberfunktionsstörung
Pirfenidon (Esbriet®) 
Dosierung: 3 x 3 Tabletten von 267 mg, insg. 2403 mg pro Tag 
Aufdosierung in 2 Wochen
Häufigste Nebenwirkungen: Leberfunktionsstörung, Phototoxizität

PPI: bei klinischen Hinweisen auf Reflux, zB Pantoprazol 20 mg 0-0-1

Nichtmedikamentöse Therapie
Nikotinkarenz bei allen ILDs bzw. Rauchentwöhnung
Impfungen (Pneumokokken, Influenza)
Begleiterkrankungen optimal behandeln
Lungentransplantation rechtzeitig erwägen
Über Selbsthilfegruppen informieren
Psychosoziale Unterstützungsoptionen ausschöpfen
Pneumologische Rehabilitation, da 

•	 Steigerung der körperlichen Leistungsfähigkeit 
•	 Verbesserung der Lebensqualität 
•	 Abschwächung der klinischen Symptome
•	 Linderung der psychischen Komorbiditäten

Langzeit O2 Therapie, Indikation pO2 < 55 mmHg, SO2 < 90%
Palliativmedizinische Maßnahmen, ggf. Kontakt mit Palliativteam 

Lungentransplantation (LTX)
Vorstellung LTX Ambulanz wenn
FVC Abfall ≥ 10% in 6 Monaten oder
DLCO Abfall ≥ 15% in 6 Monaten oder
O2 Bedarf in Ruhe / bei Belastung

Wichtige Adressen 
Medikamentendatenbank: www.pneumotox.com
Liste der ILD Ambulanzen: www.ogp.at
Selbsthilfegruppe Lungenfibrose Forum Austria:  
www.lungenfibroseforum.at, Helpline 0664/75502225
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Akute Verschlechterung IPF
Dauer < 1 Monat 

Extraparenchymale  
Ursache erkennbar? 

Keine akute Exazerbation
Alternative Diagnose – 

Lungenembolie, Pleuraerguss, 
Pneumothorax, Herzinsuffizienz

Akute Exazerbation

Auslöser bekannt – Infektion, 
Medikament, Operation, 

Aspiration?

Auslöser unbekannt –  
idiopathisch

Neue bds. Milchglastrü
bungen oder Konsolidierungen 
im CT, nur teilweise mit Herzin
suffizienz oder Überhydratation 

erklärbar 

Keine akute Exazerbation
Alternative Diagnose

Infektion, Medikamente,  
Aspiration, Herzinsuffizienz 

NEIN
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Diagnose  
Akute Exazerbation5

Tel. Nr. LTX Ambulanzen 
AKH Wien	 01 40400 69070
LKH Natters	 050 504 86351

http://www.ogp.at
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