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Die idiopathische Lungenfibrose bzw.
idiopathische pulmonale Fibrose (IPF) ist
das Schwerpunktthema dieses Hefts. Der
IPF kommt eine herausragende Bedeu-
tung innerhalb des atiologisch vielfiltigen
Formenkreises der interstitiellen Lungen-
krankheiten zu, denen wiederum das be-
sondere Interesse des diesjahrigen DGP-
Kongresses gilt.

Noch vor wenigen Jahrzehnten spielte
die IPF in der Pneumologie nur eine mar-
ginale Rolle, inzwischen ist sie aber in den
Vordergrund des klinischen und wissen-
schaftlichen Interesses geriickt. Nach der
Erstbeschreibung von vier fulminant ver-
laufenden Fillen durch Hamman und
Rich im Jahre 1935 und der pathologi-
schen Einteilung der interstitiellen Lun-
genkrankheiten durch Liebow und Car-
rington 1967 war dafiir ausschlaggebend
ein Konsensusstatement zur IPF, das im
Jahr 2000 gemeinsam von der ,,American
Thoracic Society“ (ATS) und der ,,Euro-
pean Respiratory Society (ERS) verof-
fentlicht wurde. Hierin wurden einheit-
liche Kriterien fiir die klinische, radio-
logische und histologische Diagnose der
IPF erstellt, die einen entscheidenden An-
stofd fiir die Grundlagenforschung und fiir
Therapiestudien brachten.

Inzwischen haben die Kenntnisse iiber
die der IPF zugrundeliegenden pathoge-
netischen Mechanismen deutlich zuge-
nommen. Darauf gehen die Autoren Antje
Prasse und Joachim Miiller-Quernheim aus
Freiburg in ihrem Beitrag ein. Heute wird
atiologisch ein Alveolarepithelzellscha-
den angenommen, der zu einer fehlge-
leiteten Wundheilung mit iiberschief3en-
den Reparaturprozessen und zu einer dif-
fusen Bindegewebsvermehrung im Lun-
geninterstitium fithrt, wobei der Ausloser
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Die idiopathische

Lungenfibrose

hierfiir unbekannt, vermutlich sogar mul-
tifaktoriell ist. Auch ein familidres Auftre-
ten auf dem Boden einer genetischen Mu-
tation ist bekannt. Vier Verlaufsformen
lassen sich unterscheiden, neben einer
rasch progredienten und einer mit aku-
ten Exazerbationen, eine mit mittlerem
und eine mit langsamem Progress. Die
IPF kommt gehduft im hoheren Alter ab
50 Jahren vor, bei Mannern mehr als dop-
pelt so haufig wie bei Frauen. Die Mehr-
zahl der Patienten sind Raucher oder Ex-
raucher. Aufgrund internationaler epide-
miologischer Daten wird fiir Deutschland
geschitzt, dass etwa 20.000 Personen von
einer IPF betroffen sind. In Zukunft ist
aufgrund des demographischen Wandels
mit einer Zunahme zu rechnen.

Im zweiten Beitrag schildern Michael
Kreuter und Koautoren aus Heidelberg
ausfithrlich das diagnostische und diffe-
rentialdiagnostische Vorgehen bei der IPE,
wobei sie im Wesentlichen die 2011 aktu-
alisierte und evidenzbasierte internatio-
nale Leitlinie zu Diagnostik und Manage-
ment der IPF sowie die gerade fertigge-
stellte deutsche S2-Leitlinie zur Diagnos-
tik und Therapie der IPF berticksichtigen.
Nach Ausschluss anderer, differentialdia-
gnostisch in Frage kommender Krank-
heiten (vor allem Kollagenosen, Asbes-
tose, chronische Form der exogen-aller-
gischen Alveolitis sowie medikamenten-
induzierte Lungenfibrosen) ist neben der
Klinik mit Atemnot und dem auskultato-
rischem Nachweis von basalem Knister-
rasseln (Sklerosiphonie), oft begleitet von
Husten sowie Uhrglasndgeln und Trom-
melschlegelfingern, die Diinnschicht-
Computertomographie (HRCT) weg-
weisend mit dem Muster einer ,,usual in-
terstitial pneumonia“ (UIP). Finden sich

neben retikuldren Verdnderungen - ggf.
in Kombination mit Traktionsbronchiek-
tasen — auch Honigwaben, dann liegt ein
sicheres UIP-Muster vor und eine chirur-
gische Lungenbiopsie ist entbehrlich. Feh-
len Honigwaben, handelt es sich um ein
mogliches UIP-Muster und ggf. ist eine
in der Regel minimal-invasive chirurgi-
sche Lungenbiopsie zur histologischen
Klarung notwendig. Aus differentialdia-
gnostischen Griinden wird in der deut-
schen Leitlinie auch eine bronchoalveo-
lare Lavage empfohlen. Lungenfunktio-
nell sollten neben den statischen und dy-
namischen Volumina die Diffusionskapa-
zitat bestimmt werden, ggf. erganzt durch
Belastungsuntersuchungen. Die endgiil-
tige Diagnosefestlegung (sowie Thera-
pieeinleitung und Prognosebeurteilung)
sollte in einem interdisziplindren Kon-
sil aus IPF-erfahrenen Pneumologen, Ra-
diologen und Pathologen sowie ggf. auch
Rheumatologen erfolgen.

)) Einzige kurative Therapie
ist die Lungentransplantation

Der dritte Beitrag von Jiirgen Behr aus
Miinchen befasst sich mit der Therapie
der IPE. Diese hat in den letzten 10 Jahren
einen grundsatzlichen Wandel erfahren,
der durch neue Erkenntnisse iiber den
primar fibrosierenden (und nichtinflam-
matorischen) Pathomechanismus der IPF
ausgelost worden ist. Die Therapieziele
sind Stabilisierung des Krankheitsbilds,
Verlingerung des Uberlebens, Vermei-
den von Exazerbationen und/oder Symp-
tomlinderung. Die bislang oft angewandte
Therapie mit Glukokortikosteroiden
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kombiniert mit Azathioprin und/oder N-
Acetylcystein hat sich, u. a. wohl auch auf-
grund der klareren diagnostischen Krite-
rien fiir die IPE, in einer grofSen multizen-
trischen Studie in den USA als unwirk-
sam, potentiell sogar als nachteilig heraus-
gestellt. Die Behandlung mit Pirfenidon,
das fiir milde und moderate Schweregra-
de der IPF zugelassen ist, kann die Krank-
heitsprogression um ca. 30% reduzieren.
Hochdosiertes N-Acetylcystein stellt eine
Alternative dar, ist aber fiir diese Indi-
kation nicht zugelassen. Derzeit ist eine
Reihe antiproliferativer Substanzen in der
praklinischen und klinischen Erprobung,
die fiir die Zukunft Hoffnung auf eine ef-
fektivere Therapie der IPF machen.

Im vierten Beitrag gehen Daniel von
Beck und Koautoren aus der Gieflener
Arbeitsgruppe auf medikamentése und
nichtmedikamentése Therapieoptio-
nen bei besonderen krankheitstypischen
Problemen der IPF ein. Dazu gehort die
akute Exazerbation, bei der hochdosierte
Kortikosteroide oder andere Immunsup-
pressiva versucht werden kénnen. Wich-
tig ist, andere Ursachen fiir die akute Ver-
schlechterung auszuschlieflen, z. B. Lun-
genembolie, Pneumonie oder Pneumo-
thorax. Bei einer schwereren pulmonal-
arteriellen Hypertonie als Komplikation
der IPF kann ein Therapieversuch an-
gezeigt sein. Fir die Wirksambkeit einer
(Langzeit-)Sauerstoffgabe bei IPF-Pati-
enten mit arterieller Hypoxdmie gibt es
hinsichtlich einer Prognoseverbesserung
keinen sicheren wissenschaftlichen Beleg,
jedoch scheint sich die kérperliche Leis-
tungsfahigkeit dadurch zu verbessern.
Eine mechanische Beatmung oder eine
extrakorporale Oxygenierung bei Patien-
ten, die sich respiratorisch aufgrund einer
Progression der IPF verschlechtern, wird
in den Leitlinien nicht befiirwortet, es sei
denn als ,,Bridging“-Mafinahme bis zur
Transplantation. Rehabilitationsmafinah-
men konnen die Lebensqualitit verbes-
sern. Uneinigkeit besteht, ob der haufig
bei IPF beschriebene asymptomatische
gastroosophageale Reflux (GER) behan-
delt werden soll. Im fortgeschrittenen Sta-
dium sollten Patienten mit IPE bei denen
eine Lungentransplantation nicht in Frage
kommt, moglichst fachkompetent pallia-
tiv versorgt werden.
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Die derzeit einzige kurative Thera-
pie der IPF stellt die Lungentransplanta-
tion dar, die im Endstadium in Betracht
kommt. Jens Gottlieb aus Hannover gibt
im letzten Beitrag eine Ubersicht iiber die
aktuellen Indikationen, Kontraindikatio-
nen und Ergebnisse. 23% der weltweit
etwa 3500 jahrlichen Transplantationen
werden bei IPF-Patienten durchgefiihrt,
je etwa zur Hilfte unilateral oder bilate-
ral. Als Altersgrenze wird 65 Jahre ange-
sehen. Patienten, bei denen keine Kontra-
indikationen vorliegen, sollten in einem
Transplantationszentrum vorgestellt wer-
den. Dort wird dann entschieden, ob sie
in eine Warteliste aufgenommen werden
sollen. Ein grofles Problem ist der Man-
gel an Spenderlungen. Die 5-Jahres-Uber-
lebensrate nach Transplantation liegt bei
50-60%. Die Nachsorge ist duflerst kom-
plex und erfordert eine erhebliche Com-
pliance der Patienten.

AbschliefSend bedanken wir uns bei
allen Autoren fiir die ibersichtlichen und
aktuellen Beitrdge. Wir hoffen, dass die
Leserschaft und besonders unsere IPF-
Patienten davon profitieren werden.
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Maske statt Tubus

Wenn die Lunge versagt, gibt es bisher nur
eine intensivmedizinische Therapiemdg-
lichkeit — die kiinstliche, invasive Beatmung
liber einen Tubus. Neue Erkenntnisse zei-
gen, dass beim akuten Lungenversagen die
Funktion der Lunge durch extrakorporale
Verfahren wie die kiinstliche Lunge unter-
stlitzt und sogar komplett ersetzt werden
kann. Durch diese Systeme wird dem Blut
des Patienten Sauerstoff zugefiihrt und
Kohlendioxid entfernt, dadurch werden
Teile der Lungenfunktion (ibernommen
und die Lunge entlastet.

Kernstlick der kiinstlichen Lunge ist eine
spezielle Membran, die den Austausch

von Sauerstoff und Kohlendioxid im Blut
ermoglicht. In der Regel wird die kiinstliche
Lunge durch Pumpensysteme angetrieben,
um einen gro3tmaglichen Anteil des Herz-
minutenvolumens tiber die Membran zu
leiten. Bei einigen Patienten kann mit die-
ser kiinstlichen Lunge eine Beatmung sogar
ganz vermieden werden.

Eine Intubation hingegen versuchen

die Arzte heute weitestgehend zu ver-
meiden oder die Intubationszeit kurz zu
halten. Bei dieser Form der kiinstlichen
Beatmung kann es nach wenigen Tagen zu
Infektionen kommen. Bei schwer kranken
Personen ist eine kiinstliche Beatmung

mit einem Tubus allerdings haufig nicht zu
verhindern.

Quelle: Deutsche Interdisziplindre
Vereinigung fiir Intensiv- und Notfallmedi-
zin, www.divi-org.de




