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Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD)"?

Idiopathische Interstitielle ILD bekannter Ursache
Pneumonien (lIP)

Exogen allergische
Alveolitis EAA
Medikamenteninduziert
Autoimmunerkrankungen
Pneumokoniosen

Chronisch Fibrosierende IIPs
Idiopathische Lungenfibrose IPF
Nicht spezifische IP NSIP

Raucher assoziierte IIPs

Respirat. Bronchiolitis ILD RB ILD Granulomatése ILD
Desquamative IP DIP Sarkoidose
Infektionen (Mykosen,
akute/subakute IIPs Mykobakterien)
Kryptogen organisierende Metallstaub, zB Beryllium
Pneumonie CoP
Akute IP AP
Andere ILD

seltene IIPs Pulmonale
Lymphozytare IP Lip Alveolarproteinose ~ PAP
Idiopathische pleuropulmonale Lymphangioleio-
Fibroelastose IPPFE myomatose LAM
Akut fibrindse und Pulm. Langerhans-
organisierende Pneumonie AFOP Zell-Histiozytose PLCH
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Histopathologisches Muster
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Ablaufschema IPF Diagnostik®
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Anamnese, Klinik, Serologie, HRCT
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Non-IPF-ILD?

MDD 1 < NEIN * JA

UIP-Muster? -NEIN->  Wahrscheinlich UIP? -NEIN—>—
J@ J¢\

Alter > 60 J. und mannl.

Jf und Ex-Raucher? -NEIN-> BAL & TB-KryoBx
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Hinweise fur non-IPF-ILD? -JA> BAL — > mpp2 = ‘einelPF.
| : Weitere

N lil N ¥ ILD-spez.

JA IPF? Abklarung
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SLB od TB-KryoBx <« JA Diagnose unklar?
(falls noch nicht erfolgt NEIN
und keine Kil)

\

IPF? NEIN

CT Thorax Muster

Wahrscheinliches UIP Muster:

Retikuléres Muster

Basale (manchmal auch diffuse) und subpleurale Pradominanz.
Verteilung oft heterogen

Periphere Traktionsbronchiektasen oder -bronchiolektasen

Fehlen von Veranderungen, die auf eine andere Diagnose hinweisen

UIP Muster:
Wie das wahrscheinliche UIP Muster + Honeycombing

NSIP:

Milchglasverdichtungen

Retikulare Verdichtungen

Basale Pradominanz mit diffuser oder peripherer Betonung
Kein oder wenig Honeycombing

Eosin. Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA)
Kriterien® (4 von 6)

* Asthma » wechselnde pulmonale Infiltrate
» Eosinophilie (>10%) » paranasale Rhinosinopathie
* Mono-, Polyneuropathie » Extravaskulare Eosinophilie

Diagnose EAA*

Kriterien:

Antigenexposition

Expositions- und/oder zeitabhangige Symptome
spezifische IgG-Antikdrper im Serum
Sklerosiphonie (Knisterrasseln)

Réntgenzeichen der EAA, ggf. im HR-CT

1 pO2 in Ruhe und/oder bei Belastung oder DCO |

Sind alle 6 Kriterien erfiillt, liegt eine EAA vor.

Fehlt eines der oben genannten Kriterien, so kann dieses durch
eines der folgenden ersetzt werden:

Lymphozytose in der BAL

mit EAA zu vereinbarender histopathol. Befund der Lunge

positiver Karenztest

positiver inhalativer Expositions- oder Provokationstest

Granulomatose mit Polyangiitis (GPA)
Kriterien” (2 von 4)

» Nasale oder orale Schleimhautentziindung

» Abnormales Rontgenbild

» Urinsediment (Mikrohematurie, dysmorphe Erythrozyten)
» Biopsie mit granulomatéser Entziindung

Diff. Diagnose pulmonaler Granulome

Infektionen:
» Viren — Masern
» Bakterien — Mykobakterien, Brucellose, Chlamydien...
» Pilze — Aspergillose, Blastomykose, Coccidioidomykose...
¢ Helminthen: Schistosomiasis, Trichinosis, Filariasis
Sarkoidose
bronchozentrische Granulomatose
entziindliche Darmerkrankungen
Exogen Allergische Alveolitis (EAA)
Pneumokoniosen
» Metalle — Beryllium, Aluminium, Titanium
» Chemikalien — Talkum, Silikate, Mineraldl
Pulmonale Langerhans Zell Histiozytose (PLCH)
Autoimmunerkrankungen- RA-ILD, Vaskulitiden Aspirationspneumonie
(Fremdkorperreaktion)

Therapie ILD
Medikamentése Therapie

Immunsuppression

Erstlinientherapie

Prednisolon (Aprednisolon®)

Beginn Ublicherweise mit 0,5-1 mg/kg/d

Dosisreduktion und Therapiedauer unterschiedlich, je nach ILD & Verlauf

Zweitlinientherapie

Azathioprin (zB Imurek®)

Vor Beginn Thiopurinmethyltransferase-Aktivitat bestimmen,
bei reduzierter Aktivitat AZA nicht empfohlen

Ubliche Dosierung: 1,5-2,5 mg/kg (max. 150 mg/d), stufenweise
Steigerung

regelmafige Laborkontrollen

Mycophenolat-Mofetil (zB CellCept®)

Ubliche Dosierung: 0,5-1 g alle 12h, max. 2000 mg/d
stufenweise Steigerung, regelmaRige Laborkontrollen
Methotrexat (Ebetrexat®)

Ubliche Dosierung: 10-30 mg 1x pro Woche

Folsdure am Tag nach MTX geben

regelmafige Laborkontrollen

Andere: Rituximab, Infliximab, Cyclophosphamid...

Antifibrotische Therapie

Nintedanib (Ofev®)

150 mg 1-0-1, p.o., je nach NW Dosisreduktion100 mg 1-0-1 mdglich
Haufigste Nebenwirkungen: Durchfall, Leberfunktionsstérung
Pirfenidon (Esbriet®)

Dosierung: 3 x 3 Tabletten von 267 mg, insg. 2403 mg pro Tag
Aufdosierung in 2 Wochen

Haufigste Nebenwirkungen: Leberfunktionsstérung, Phototoxizitat

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

Nichtmedikamentose Therapie

Nikotinkarenz bei allen ILDs bzw. Rauchentwéhnung
Impfungen (Pneumokokken, Influenza)
Begleiterkrankungen optimal behandeln
Lungentransplantation rechtzeitig erwagen
Uber Selbsthilfegruppen informieren
Psychosoziale Unterstiitzungsoptionen ausschopfen
Pneumologische Rehabilitation, da

» Steigerung der korperlichen Leistungsfahigkeit

» Verbesserung der Lebensqualitat

* Abschwachung der klinischen Symptome

 Linderung der psychischen Komorbiditaten
Langzeit O2 Therapie, Indikation pO2 < 55 mmHg, SO2 < 90%
Palliativmedizinische MaRRnahmen, ggf. Kontakt mit Palliativteam

Diagnose Akute Exazerbation®

Akute Verschlechterung IPF
Dauer < 1 Monat

Y

Keine akute Exazerbation
( Extraparenchymale }JA—) Alternative Diagnose —

Ursache erkennbar? Lungenembolie, Pleuraerguss,
I Pneumothorax, Herzinsuffizienz
NEIN

Neue bds. Milchglastri- Akute Exazerbation
bungen oder Konsolidierungen .. ’
im CT, nur teilweise mit Herzin- JA s el = ki,
’ Medikament, Operation,

suffizienz oder Uberhydratation s
h Aspiration?
erklarbar

I
NEIN

v

Keine akute Exazerbation
Alternative Diagnose
Infektion, Medikamente,
Aspiration, Herzinsuffizienz

Ausldser unbekannt —
idiopathisch

Lungentransplantation (LTX)

Vorstellung LTX Ambulanz wenn Tel. Nr. LTX Ambulanzen
FVC Abfall = 10% in 6 Monaten oder ~ AKH Wien 01 40400 69070
DLCO Abfall 2 15% in 6 Monaten oder ~LKH Natters 050 504 86351
02 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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