
Eine schwer zu behandelnde Kombination

Rheuma mit pulmonaler Beteiligung
Zum entzündlich-rheumatischen Formenkreis gehören ver-
schiedene Erkrankungsbilder wie die rheumatoide Arthritis, die 
systemische Sklerose (SSc), der systemische Lupus erythemato-
des, das Sjögren-Syndrom, aber auch idiopathische inflamm-
atorische Myopathien. Eine pulmonale Manifestation ist bei je-
der dieser Erkrankungen möglich, tritt in unterschiedlicher 
Häufigkeit auf und ist prognoserelevant. 

Hierbei können verschiedene Kompartimente der Lunge in-
volviert sein: Neben den Atemwegen (z. B. in Form einer Bron-
chiolitis oder Bronchi ektasen), dem pulmonalen Gefäßsystem 
(pulmonale Hypertonie, Vaskulitis), der Pleura oder der Tho-
raxwand ist insbesondere das Lungeninterstitium in Form ei-
ner interstitiellen/fibrosierenden Lungenerkrankung häufig be-
troffen. Die hierbei nachweisbaren radiologischen und histopa-
thologischen Muster entsprechen denen der idiopathischen in-
terstitiellen Pneumonien, also z. B. UIP („usual interstitial 
pneumonia“), NSIP (nicht spezifische interstitielle Pneumonie) 
oder OP (organisierende Pneumonie). 

Patienten mit rheumatischen Erkrankungen werden üblicher-
weise mit Immunsuppressiva bzw. Biologika behandelt. Ob sich 
diese Therapien günstig auf eine pulmonale Beteiligung, insbe-
sondere auf den Verlauf einer interstitiellen Lungenerkrankung 
auswirken, wurde bisher nur in wenigen randomisierten kont-
rollierten klinischen Studien untersucht: In den Scleroderma 
Lung Studies I und II konnten positive Effekte von Cyclophos-
phamid bzw. Mycophenolat Mofetil (MMF) auf den lungen-
funktionellen Verlauf von SSc-Patienten mit interstitieller Lun-
generkrankung nachgewiesen werden [1, 2]. 

Neu ist der Einsatz antifibrotisch wirkender Substanzen, die 
bisher nur zur Behandlung der idiopathischen pulmonalen Fi-
brose (IPF) zugelassen waren: In der SENSCIS-Studie konnte 
nachgewiesen werden, dass Nintedanib, ein gegen die Rezepto-
ren verschiedener Wachstumsfaktoren gerichteter Tyrosinkina-
seinhibitor, die jährliche Rate des Abfalls der forcierten Vital-
kapazität (FVC) bei SSc-Patienten mit interstitieller Lungener-
krankung signifikant abschwächt, und zwar unabhängig davon, 
ob die Patienten begleitend mit MMF behandelt wurden oder 
nicht [3]. Eine entsprechende Zulassung für Nintedanib zur Be-
handlung der SSc-assoziierten interstitiellen Lungenerkran-
kung liegt seit kurzem vor. 

Aus einer Phase-II-Studie liegen positive Studienergebnisse 
für Pirfenidon bei der Behandlung progredienter Nicht-IPF-
Lungenfibrosen vor; in dieser Studie waren auch Patienten mit 
fibrosierender Lungenerkrankung bei entzündlich-rheumati-
scher Grunderkrankung eingeschlossen [4, 5].

Die Behandlung von Patienten mit entzündlich-rheumati-
scher Grunderkrankung und pulmonaler Beteiligung setzt eine 
enge interdisziplinäre Zusammenarbeit zwischen Pneumologen 
und Rheumatologen und entsprechende Kenntnisse aus dem je-
weils anderen Fachgebiet voraus. 

In ihrem Fortbildungsbeitrag geben Prof. Krause und Prof. 
Kreuter einen Überblick über die pulmonale Manifestation 
rheumatischer Erkrankungen mit einem besonderen Fokus auf 
den interstitiellen Lungenerkrankungen. 

Frau Dr. Tello präsentiert eine spannende Kasuistik eines Pa-
tienten mit rheumatoider Arthritis und interstitieller Lungener-
krankung, der zunächst mit diversen Immunsuppressiva und 
Biologika und schließlich – bei Fortschreiten der interstitiellen 
Lungenerkrankung – auf der Basis eines individuellen Heilver-
suches medikamentös antifibrotisch behandelt wurde. 

Schließlich wird das aktuelle Wissen zum Thema IPAF vor-
gestellt: Der Terminus IPAF („Interstitial pneumonia with au-
toimmune features“) ist vorgesehen für Patienten mit idiopathi-
scher interstitieller Pneumonie, die klinische, serologische u./o. 
morphologische Zeichen einer möglichen Autoimmunerkran-
kung aufweisen, ohne dass die diagnostischen Kriterien einer 
definierten rheumatischen Erkrankung erfüllt sind.

Ich wünsche Ihnen viel Spaß bei der Lektüre.
Philipp Markart
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