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Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD):
Neue Klassifizierung (ATS/ERS 2002)

ILD bekannter Aetiologie

 Medikamenten-induziert

« Umgebung (inhalative
Noxen, etc)

« Konnektivitiden

|diopathisch

interstitielle

Pneumonie
(11P)

Granulomatose Seltene Formen

ILD

Histiocytosis X

zB Sarkoidose LAM

Desquamative interstitielle
Pneumonie (DIP)

Alveolarproteinose
u.a.

Akute interstitielle Peumonie
(AIP)

Respiratory bronchiolitis
interst. lung disease (RB-ILD)

*AJRCCM 2002;165:277-304

Nichtspezifische interstitielle
Pneumonie (NSIP)

Cryptogene organisierende
Pneumonie (COP)

Lymphocytare interstitielle
Pneumonie (LIP)
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Diagnostisches Vorgehen bei Verdacht auf interstiti elle
Lungenmitbeteiligung

Anamnese, Status, Lungenfunktion, Labor, Thoraxréntgenbild
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Klinik
 Anamnese und Klinik oft unspezifisch !

 langsamer Beginn der Symptomatik
 zunehmende Anstrengungsdyspnoe
e nicht produktiver Husten
 Rasselgerausche basals bds

 ev Trommelschlegelfinger
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Mogliche Hinweise aus Anamnese

Alter

Geschlecht

Raucher ?

Familienanamnese

Expositionen gegenuber inhalativen Noxen ? Arbeitsplatzanamese !!
Medikamente (www.pneumotox.com)

Akute Symptome, Fieber

Rheumatologische Symptomatik (Arthralgien, Myalgien, Rash,
Dysphagie, Sicca Symptome, Raynaud‘s Syndrom)

Hemoptysis



WINSELSPITAL

Mogliche Hinwelise aus klin. Untersuchung

 Rasselgerausche ohne kardiale Anamnese
 Trommelschlegelfinger

e Erythema nodosum
 Hautveranderungen ?

o Atrthritis

 Muskelschwache

« Uveitis/Konjunctivitis

 Adenopathie, Hepatosplenomegalie

* Neurologische Auffalligkeiten
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Mogliche Hinwelise aus Laboruntersuchungen

e Routine Labor

— BSR, Haematologie, Chemie (Ca, Leberwerte,
Nierenwerte, CRP)

— Urinstatus

» Serologie bei klein. Verdacht

— ANA, Rf, c/pANCA, Scl-70, anti-GBM Ab, anti-Jo-1,
SSA/SSe,

e Andere falls notig
— HIV, Immunoglobuline, Prazipitine, Creatin Kinase
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DD: Medikamenteninduzierte interstitielle Pneumopat  hie

* Bleomycin
» Busulfan
» Cyclophosphamid

« Amiodarone

» Nitrofurantoin
* Minocyclin

» Sulfasalazin
* Methotrexat
» Gold

* Penicillamin

WWW.pneumaotox.com * L-Tryptophan, etc, etc.

» Bestrahlung
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Lungenfunktionelle Untersuchungen

Spirometrie in der Praxis

* Vitalkapazitat 2.6 L (54 % Soll)

* Residualvolumen 1.3 L (56 % Soll)
» Totalkapazitat 3.9 L (55 % Soll)
 FEV1 vor 1.8 L (67 % Soll)
* FEV1 nach 1.8 L (67% Soll)

 FEV1/FVC 70%

» CO Diffusion 7.7 mL/mmHg/min (25% Soll)
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6-Minuten Gehtest ID: 7053789
Datum: 21.11.03 14:20 Alter J): 54 Grosse (cm): 180
Barometer (mmHg): 715 Geschlecht: m Gewicht (kg): 66
BMI (kg/m2): 20.4
Ruhe- Borg-Scale: 3
Gehstrecke: 485 m Borg-Scale: 5-6
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Diagnostisches Vorgehen bei Verdacht auf interstiti elle
Lungenmitbeteiligung

Anamnese, Status, Lungenfunktion, Labor, Thoraxréntgenbild

Hochauflosendes Computertomogramm
HR-CT
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HR-CT:
Differentialdiagnose und Lokalisation der BAL/
Biopsie
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Bronchoskopie:

Bronchiallavage, Histologie

Transbronchiale
Biopsien via Bronchoskopie

Thorakoskopische
Wedge Biopsie
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Neue Technologien:
Endobronchialer Ultraschall (EBUS)

Wesentliche Erhdhung der Ausbeute
durch ultraschallgesteuerte, gezielte
Punktion und spezielle

Probenaufbereitung (Zellblockanalysen)
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Gold —Standard fur die Diagnostik von
Interstitiellen Lungenerkrankungen :

Klinik

* Anamnese

Radiologie

* Rx Thorax

» Untersuchung ( Screening)
e Lufu * HR-CT
* Labor *ev PET-CT

» Bronchoskopie
(BAL, Biopsie)

Zytologie
Histologie

 Spezialfarbung

» Zellblockanalysen
* interdisziplin.
Besprechung
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48-jahrige Patientin mit zunehmendem Husten und Aus  wurf

- Kein Ansprechen auf Antibiotika
- Verdacht auf interstitielle Pneumopathie im CT
- Restriktion, Belastungshypoxamie
- Beginn mit Steroiden, gutes Ansprechen
- Rezidiv nach Absetzen
der Steroide
-Erneute Evaluation mit
Bronchoskopie, BAL
Histologie ....
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Cryptogene organisierende Pneumopathie (COP)
= idiopathische BOOP

 subakut mit Fieber, Husten, Malaise,
Gewichtsverlust, Dyspnoe

e Lufu: Milde bis mittelschwere
Restriktion, (Belastungs-)hypoxamie

« HR-CT: mehrere Infiltrate, bds, von
Milchglastrtibung bis Konsolidation

* BAL: lymphozytare Alveolitis

 Histologie : Entzlindung, intra-
alveolares Granulationsgewebe

f (Massonbodies)

» Prognose: sehr gut mit Steroiden
(meist Uber 6-12 Mo)




RB-ILD and DIP: Raucherassoziert ?

o Alter 30-50 J.
e praktisch immer Raucher !
« Klinik : zunehmende Dyspnoe, Husten

e Lufu: normal bis obstruktiv in RB-ILD,
restriktiv in DIP

« HR-CT:

RB-ILD: diffus bilateral, Milchglastrtibung,
zentrilob. Noduli,
Bronchialwandverdickungen

DIP: diffus bilateral, Milchglastribung,
retikulare Transparenzminderungen

« BAL: Makrophagen (> 90% !)

* Prognose: Gut, falls Rauchstop und Steroide !

BAL




Exogen-allergische Alveolitis (Hypersensitivitats-
Pneumonitis)

« Vogelziichter-Lunge e akut, subakut, chronisch
* Farmer-Lunge

» Kaser-Lunge . _
- Luftbefeuchter-Lunge oft rasche Besserung bei

. etc, etc fehlender Exposition




Nicht spezifische interstitielle Pneumopathie NSIP

Zellulare Fibrotische
NSIP NSIP



IPF/UIP
Fibrotische NSIP

Zellulare NSIP

-

Steroid non responsive Steroid responsive




|diopathische Lungenfibrose IPF




Diagnostisches Vorgehen bei Verdacht auf interstiti elle
Lungenerkrankung

Anamnese, Status, Lungenfunktion, Labor, Thoraxrontgenbild

HR-Computertomographie

Atypische klinische/radiol. Veranderungen Typische Klinik und
Radiologie (bspw IPF,
1 EAA,Konnektivitiden,
Sarkoidose)

Bronchoskopie mit transbronchialer
Biopsie, BAL ?

«

1 Falls nicht diagnostisch

Thorakoskopische Biopsie

UIP || NSIP || RB || DIP || OP || LIP | | DAD || Non-IIP

*AJRCCM 2002;165:277-304



Therapie der ILD

Antiinflammatorisch

« Steroide
* Azathioprin Antifibrotisch
* N-Acetylcystein
« Mycophenolat ?

* Bosentan (ERA) nein
» Cyclophosphamid ( )

 Ambrisentan nein
* Interferon-g nein
 PDGF Inhibitoren nein
* Pyrfenidon ja

 TGF-b Inhibitoren ev ?

Lungenschadigung
Entziindung

Mod. ATS > Fibrose




1)

2)

3)

Indikationen Dauersauerstofftherapie CH
(Schweizer Richtlinien 2006)

Chronisch arterielle Hypoxamie in klinisch stabilem
Zustand
mit PaO2 <55 mm Hg / 7.3 kPa

Oder PaO2 < 60 mm Hg bei sekundarer Polyglobulie und
/oder Zeichen des chronischen Cor pulmonale

Patienten mit situativ lang dauernden Hypoxamien
belastungsinduzierte Hypoxamie (PaO2 < 55 mmHgQ)
mit dem Nachweis einer verbesserten
Leistungstoleranz unter Sauerstoffatmung



Wahl der Sauerstoffquelle

O2-Konzentrator

Flussigsauerstoff



Diagnose und Therapie der ILD:

Vom Hausarzt in die Spezialklinik und zurtick
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