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Fragestellung

Die vorliegende Studie untersuchte bei
Patienten mit idiopathischer pulmonaler
Fibrose (IPF) die Inzidenz, die Risiko-
faktoren und die prognostischen Konse-
quenzen von akuten klinischen Ver-
schlechterungen, die zu einer Hospitali-
sierung gefiihrt haben, unabhingig von
deren Ursache. Ein besonderer Fokus lag
auf sogenannten akuten Exazerbationen
der IPF. Hierunter versteht man eine
ungeklirte Verschlechterung oder ein
Auftreten von Dyspnoe innerhalb von
30 Tagen zusammen mit neu aufgetre-
tenen bilateralen Milchglastriibungen
und/oder Konsolidierungen auf der Basis
bereits existenter mit einem Muster der
gewohnlichen interstitiellen Pneumonie
(usual interstitial pneumonia, UIP) zu
vereinbarenden Verinderungen (,Honig-
waben®, retikulire Verinderungen) in
der hoch auflésenden Computertomo-
grafie (HR-CT). Dabei sind bekannte
Ursachen einer akuten Verschlechterung,
insbesondere pulmonale Infekte, aber
auch eine Lungenembolie und Linksherz-
versagen auszuschliefen [1].

Methodik

Es handelt sich um eine retrospektive
Datenanalyse von 461 IPF-Patienten,
von denen 269 eine histologisch gesi-
cherte Diagnose hatten. Im Median wur-
den die Patienten fiir 22,9 Monate beob-
achtet.

Ergebnisse

Bei 163 Patienten (35,4%) kam es zu
mindestens einem Ereignis einer akuten
klinischen Verschlechterung mit einer
Hospitalisierung. 42 Patienten erlitten
mehrere derartige Ereignisse.

Hiufigste Ursachen fiir ein derartiges
Ereignis waren akute Exazerbationen
entsprechend der o.g. Definition (90
Patienten; 55,2% der Ereignisse) und
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Infektionen (51 Patienten; 31,3%), wo-
bei letztere vor allem bei Patienten, die
mit Steroiden behandelt wurden, eine
Rolle spielten. Weitere Ursachen waren
ein Pneumothorax (n = 9; 2,0%), eine
kardiale Dekompensation (n = 5; 1,1%)
und Lungenembolien (n = 2; 0,4%). Die
1- bzw. 3-Jahres-Inzidenzen fiir akute
Exazerbationen betrugen 14,2 bzw.
20,7%.

Riskofaktoren fiir akute Exazerba-
tionen waren eine fortgeschrittene Ein-
schrinkung der Lungenfunktion (nied-
rige forcierte Vitalkapazitit [FVC], Dif-
fusionskapazitit fiir Kohlenmonoxid
[DLco] und totale Lungenkapazitit
[TLC]) und eine negative Raucher-
anamnese. Bei 16 Patienten ging der
akuten Exazerbation eine Intervention,
z.B. eine videoassistierte Thorakoskopie,
voraus.

50% der Patienten mit einem Ereignis
einer akuten klinischen Verschlechterung
mit einer Hospitalisierung starben noch
im Krankenhaus. Die mediane Uberle-
benszeit war 2,2 Monate. Diese schlech-
te Prognose war unabhingig davon, ob
dem Ereignis ein Infekt oder eine akute
Exazerbation zugrunde lag.

Derartige Ereignisse wirkten sich auch
auf die Langzeitprognose negativ aus (ab
Diagnosestellung der Grunderkrankung).
Bei Patienten mit akuten Exazerbationen
war die mediane Uberlebenszeit nach der
Diagnosestellung signifikant kiirzer als
bei Patienten ohne derartige Ereignisse
(15,5 vs. 60,6 Monate; p < 0,001). Die
entsprechenden 5-Jahres-Uberlebensraten
betrugen 18,4 und 50,0% (p < 0,001).

Neben dem Auftreten von akuten Exa-
zerbationen erwiesen sich ein héheres
Lebensalter, eine schlechte Lungenfunk-
tion und eine Behandlung mit Steroi-
den und/oder zytotoxischen Substanzen
als unabhingige Pridiktoren fiir eine
schlechte Prognose.
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Die wesentlichen Erkenntnisse dieser Stu-
die sind: Akute, zur Krankenhauseinwei-
sung fuhrende Verschlechterungen treten
bei IPF-Patienten haufig auf, sie sind mit
einer hohen akuten Letalitat verbunden
und wirken sich negativ auf die Langzeit-
prognose aus. Als Hauptursachen derar-
tiger Ereignisse wurden akute Exazerba-
tionen und Infektionen identifiziert.
ErfahrungsgemaR ist der Nachweis einer
Infektion bzw. die Abgrenzung einer Infek-
tion von einer akuten Exazerbation, bei der
entsprechend der o.g. Definition eine Infek-
tion ausgeschlossen sein soll, oft schwierig.
Daher ist es durchaus denkbar, dass der
Anteil der Infektionen unterschatzt wurde.
Immerhin wurde bei 52,8% der Patienten
zum Keimnachweis bzw -ausschluss eine
bronchoalveoldre Lavage bzw. eine Unter-
suchung des Trachealsekrets durchgefiihrt.
Effektive Therapieoptionen fiir akute Exa-
zerbationen liegen derzeit nicht vor.
Insbesondere eine fortgeschrittene Er-
krankung scheint fiir derartige Ereignisse
zu pradisponieren. Dariiber hinaus wurde
eine Behandlung mit Steroiden als ein we-
sentlicher Risikofaktor fiir infektgetrigger-
te akute Verschlechterungen identifiziert.
Auferdem erwies sich eine Behandlung mit
Steroiden und/oder zytotoxischen Substan-
zen als ein unabhangiger Pradiktor fiir eine
schlechte Prognose bei IPF-Patienten. Dies
unterstreicht erneut die Notwendigkeit des
restriktiven Einsatzes dieser Substanzen bei
IPF-Patienten.
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