FORTBILDUNG « SCHWERPUNKT

Enge Zusammenarbeit zwischen Hausarzt und Pneumologe wichtig

Interstitielle Lungenkrankheiten

Hinter dem Begriff , interstitielle Lungenkrankheiten* (ILD)
oder ,diffuse parenchymatése Lungenerkrankungen“ steht
eine Vielzahl teils sehr seltener Erkrankungen der Lunge, die
primdr das interstitielle und alveoldre Gewebe betreffen,
jedoch im weiteren Verlauf auch andere Strukturen wie Luft-
wege, Gefasse und Pleura verandern.

ie Klassifikation der ILD ist auch fiir Fachérzte eine Herausfor-

derung, da einerseits ein histopathologisches Muster benannt
wird, andererseits eine Einteilung aufgrund der Zusammen-
schau klinischer, radiologischer und wenn vorhanden histologi-
scher Befunde erfolgt. Grob unterscheidet man zwischen ILD mit
bekannter Ursache, idiopathischen interstitiellen Pneumopathien,
granulomatosen Lungenerkrankungen und anderen Formen inter-
stitieller Lungenerkrankungen (1) (Tab. 1).

Klinische Prasentation

So heterogen die Ursachen und histologischen Befunde sind, die
klinische Présentation der ILD ist meist 4hnlich und relativ unspe-
zifisch. Leitsymptome sind progrediente Anstrengungsdyspnoe
und ein trockener chronischer Husten. In der Anamnese wegwei-
send konnen Gelenksymptome, berufliche Expositionen, Anga-
ben zu Haustieren oder Hobbies, Einnahme gewisser Medikamente
oder eine durchgemachte Strahlentherapie sein. Im Status kann
ein endinspiratorisches Nebengerdusch (Sklerosiphonie) vorhan-
den sein, auch wenn im Thoraxréntgenbild keine Veranderungen
sichtbar sind (2). Trommelschlegelfinger, ein akzentuierter zweiter
Herzton oder klinische Zeichen der Rechtsherzinsuffizienz finden
sich nur bei fortgeschrittener ILD.

Basisuntersuchungen

Erste Hinweise auf das Vorliegen einer ILD konnen in der Praxis
die Spirometrie und das Thoraxrontgenbild geben. Die Spiromet-
rie zeigt oft verminderte dynamische Lungenvolumina (FEV1 und
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FVC < 80% des Solls) bei normalem oder hochnormalem Tiffe-
neau-Quotienten (FEV/FVC > 86% des Solls). Die Mitarbeit des Pa-
tienten muss personlich tiberpriift werden, da eine ,,unmotivierte®
Spirometrie ein dhnliches Bild ergeben kann. Im Thoraxrontgen-
bild konnen retikuldre, noduldre oder gemischte interstitielle Ver-
anderungen sichtbar sein. Wichtig ist: eine normale Spirometrie
und ein normales Thoraxrontgenbild kénnen eine ILD nicht aus-
schliessen. Bei unklaren respiratorischen Symptomen sind deshalb
weiterfithrende Abkldrungen angezeigt.

Weiterfiihrende Untersuchungen

Die vollstindige Lungenfunktionspriifung mit Messung der sta-
tischen und dynamischen Lungenvolumina kann im Gegensatz
zur Spirometrie beweisen, ob eine Restriktion vorliegt oder nicht.
Bei vielen ILD findet sich eine solche, allerdings koénnen auch
gemischte restriktiv-obstruktive Verdnderungen vorliegen, gerade
bei Patienten die frither geraucht haben oder mit einer Sarkoidose.
Die Diffusionskapazitit ist bei ILD ebenfalls oft reduziert. Die Sau-
erstoffsittigung in Ruhe ist initial meist normal oder nur leicht-
gradig vermindert, haufiger findet sich eine Desaturation unter
Belastung oder im Schlaf. Erst spiter im Krankheitsverlauf tritt
eine Ruhehypoxdmie auf. Die Computertomographie der Lunge ist
nur in Ausnahmeféllen normal, in der Regel finden sich Verdnde-
rung des Lungenparenchyms, der Lymphknoten oder der Pleura
(Abb. 1 und 2). Dies kénnen milchglasartige Triibungen, nodulire,
retikuldre oder zystische Veranderungen oder Konsolidierungen
sein. Gewisse Befunde wie vergrdsserte mediastinale Lymphkno-

Klassifikation der interstitiellen Lungenkrankheiten (adaptiert nach (1))

ILD mit bekannter Ursache

Idiopathische interstitielle Pneumopathien

Granulomatése ILD Andere Formen von ILD

e |LD bei rheumatischen
Grunderkrankungen

o |diopathische Lungenfibrose (UIP)

* Medikamentds induzierte (NSIP)
ILD (z.B. Amiodarone)

® Pneumokoniosen

(z.B. Silikose)
® Nach Strahlentherapie interstitieller Lungenkrankeit (RB-ILD)

® Exogen-allergische Alveolitis
(z.B. Farmerlunge)

¢ Nicht-spezifische interstitielle Pneumopathie

e Desquamative interstitielle Pneumopathie (DIP)
® Kryptogene organisierende Pneumonie (COP)

e Respiratorische Bronchiolitis, assoziert mit

o Llymphozytare interstitielle Pneumopathie (LIP)

e Akute interstitielle Pneumopathie (AIP)

e Sarkoidose ¢ Lymphangioleiomyomatose

¢ Berylliose e Pulmonale Langerhans-Zell-

e Exogen-allergische Alveolitis Histiozytose

¢ |diopathische eosinophile
Pneumonie

e Pulmonale Vaskulitiden
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Abb. 1: Computertomographie der Lunge eines 70-jahrigen Patienten
mit idiopathischer Lungenfibrose. Es finden sich peripher und basal
betonte interstitielle Verdanderungen mit Traktionsbronchiektasen und
kaum milchglasartigen Infiltraten

ten, Pleuraplaques oder Traktionsbronchiektasien helfen die Dif-
ferentialdiagnose deutlich einzuengen. Laborchemische Parameter,
die auf eine bestimmte Atiologie hinweisen kénnen, sind Eosino-
philie, erhohte Kreatinkinase, positive Rheumaserologien (ANA,
ANCA, anti-Scl 70, anti-JO-1-Antikorper), Nachweis einer HIV-
Infektion oder eine Hypogammaglobulinidmie.

Patienten mit Verdacht auf ILD erhalten meist eine Bron-
choskopie mit bronchoalveoldrer Lavage (BAL). Die Analyse der
BAL-Fliissigkeit erlaubt es in einigen Fillen, die Diagnose zu stel-
len (eosinophile Pneumonie, bronchoalveolires Karzinom, alveo-
lare Himorrhagie), oder diese je nach Zellverteilung einzugrenzen.
Im weiteren Krankheitsverlauf ist eine BAL vor allem dann nétig,
wenn der Verdacht auf eine atypische Infektion vorliegt. Bei der
Bronchoskopie kann ebenfalls eine transbronchiale Lungenbiop-
sie (TBB) durchgefithrt werden; in einigen Fillen trigt diese zur
Diagnose bei, so zum Beispiel bei der Sarkoidose oder der Lymph-
angiosis carcinomatosa. Naturgemadss sind die Proben, die bei der
TBB entnommen werden, sehr klein und gerade bei inhomogenen
Verdnderungen nicht immer représentativ. Bei den idiopathischen
ILD bringt eine TBB eher wenig zusitzliche diagnostische Sicher-
heit. Wenn die Krankheit aggressiv verlauft, eine Vaskulitis vermu-
tet wird, die erhobenen Befunde kein schliissiges Bild ergeben oder
keine Besserung auf eine Therapie eintritt, kann eine chirurgische
Lungenbiopsie Kldrung bringen. Diese erméglicht die Entnahme
mehrerer Zentimeter grosser Gewebeproben von verschiede-
nen Arealen und wird heutzutage meist minimal-invasiv mittels
videoassistierter Thorakoskopie durchgefiihrt. Trotzdem sind Mor-
biditat und Mortalitdt hoher als bei der TBB, so dass die Indikation
dazu sorgfaltig gestellt werden muss.

Therapie der ILD

Grundsitzlich kann man zwischen allgemeinen therapeutischen
Massnahmen und spezifischen Therapien fiir die ILD unterschei-
den. Die allgemeinen therapeutischen Massnahmen sollten bei
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Abb. 2: Computertomographie der Lunge einer 39-jahrigen Patientin
mit histologisch gesicherter Sarkoidose. Es finden sich eine eindriick-
liche mediastinale Lymphadenopathie und kleinnodulare septal be-
tonte Veranderungen

allen Patienten beachtet werden. Dazu gehort die Uberpriifung des
Impfstatus. Die jéhrliche Grippeimpfung im Herbst wird bei diesen
Patienten ebenso empfohlen wie die Pneumokokken-Impfung. Der
Patient soll trotz Einschriankungen zu einer regelmassigen korper-
lichen Betdtigung motiviert werden. Dies kann bedeuten, dass er
ein ambulantes pulmonales Rehabilitationsprogramm (3) besucht,
Einzelphysiotherapie erhilt oder selbstindig zu Hause seine Ubun-
gen durchfiihrt. Zu tiberpriifen ist auch ob eine relevante Hypoxi-
mie unter Belastung, in der Nacht oder gar in Ruhe besteht, damit
eine entsprechende Verordnung fiir eine Heimsauerstofftherapie
ausgestellt werden kann. Néchtliche Atempausen im Sinne eines
Schlafapnoesyndroms kénnen den Kreislauf zusitzlich belasten,
so dass ein solches gesucht und entsprechend behandelt werden
sollte. Bei Zeichen der Rechtsherzbelastung ist der Volumenstatus
mittels Diuretika zu kontrollieren. Von der prophylaktischen ora-
len Antikoagulation in dieser Situation wird inzwischen abgeraten,
da kein Nutzen gezeigt werden konnte. Bei klinischen Hinwei-
sen auf eine gastrooesophageale Refluxerkrankung wird eine kon-
sequente Therapie mit einem Saureblocker insbesondere bei der
idiopathischen Lungenfibrose empfohlen, da diskutiert wird, ob
Mikroaspirationen bei der Krankheitsentstehung eine Rolle spie-
len kénnten (4). Nicht zuletzt sollten Raucher zum Rauchstopp
motiviert werden, um eine zusitzliche Schiadigung der Lunge zu
vermeiden. Bei gewissen ILD (RB-ILD, DIP, pulmonale Langer-
hanszell-Histiozytose) ist der Rauchstopp oft der entscheidende
therapeutische Schritt. Bei medikamentos bedingten ILD oder der
exogen-allergischen Alveolitis muss primar das auslosende Agens
vermieden werden.

Die gezieltere Therapie einer ILD muss gut indiziert werden.
Nicht jede Erkrankung muss sofort und zwingend behandelt wer-
den, insbesondere da die Therapien mit erheblichen Nebenwirkun-
gen behaftet sind (Abb. 3). Manchmal empfiehlt es sich tiber einige
Wochen bis Monate den Spontanverlauf zu beobachten. Viele ILD
werden primér mit Steroiden behandelt und sprechen gut darauf an
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Abb. 3: Thoraxrontgenbilder einer 70-jahrigen Frau mit histologisch gesicherter organisierender Pneumonie. Das erste Bild zeigt ein Rezidiv der
Erkrankung nach Absetzen der Steroidtherapie nach 8 Monaten Behandlung. Da kaum Symptome und lungenfunktionell Normalwerte bestanden,
wurde mit einer Therapie zugewartet und engmaschig kontrolliert. Nach 4 Monaten war der Befund spontan regredient, und die Patientin blieb
im weiteren Verlauf rezidivfrei

(Sarkoidose, organisierende Pneumonie). Bei fehlendem Anspre-
chen auf Steroide oder rascher Krankheitsprogression koénnen
zusdtzlich weitere immunsuppressive Medikamente eingesetzt wer-
den. Diese Therapien sollten nur durch einen in der Behandlung
von ILD erfahrenen Pneumologen eingeleitet werden. Der Zugang
zu neueren Therapieformen wie zum Beispiel Pirfenidon fiir die
idiopathische Lungenfibrose oder der Einschluss in Therapiestu-
dien erfolgt tiber eine Zentrumspneumologie.

Prognose

Uber die Prognose von ILD kann wenig Verallgemeinerndes gesagt
werden. Je nach Diagnose ist aber ein ungiinstigerer (zum Beispiel
bei idiopathischer Lungenfibrose) oder besserer Verlauf (zum Bei-
spiel bei Sarkoidose) hdufiger. Regelmissige Verlaufskontrollen,
bei denen die Symptomatik und objektive Parameter, wie Lungen-
volumina, Diffusionskapazitit, 6-Minuten-Gehstrecke, Desatura-
tion unter Belastung oder Bildgebung erfasst werden, erméglichen
die Progredienz oder das Therapieansprechen zu beurteilen und
die Therapie entsprechend anzupassen. Nicht zuletzt spielen die
Therapievertraglichkeit und Compliance der Patienten eine wich-
tige Rolle. Eine enge Zusammenarbeit zwischen behandelndem
Pneumologen und Hausarzt ist hierfiir ebenso wertvoll wie fiir das
Monitoring von Therapienebenwirkungen.
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Take-Home Message

¢ Eine normale Spirometrie und ein normales Thoraxréntgenbild schlies-
sen ILD nicht aus. Patienten mit anhaltenden pulmonalen Symptomen
sollten weiter abgeklart werden

¢ Bei Patienten, welche potenziell lungenschadigende Medikamente
wie Amiodarone, Methotrexat, Chemotherapeutika, Atorvastatin uvm.
einnehmen, gilt erhdhte Achtsamkeit. Eine Zusammenstellung dieser
Medikamente findet sich unter www.pneumotox.com

¢ Patienten mit ILD durfen und sollen sich regelmassig korperlich
betatigen

¢ Patienten mit ILD sollten gegen Pneumokokken und jahrlich gegen
Grippe geimpft werden

¢ Eine enge Zusammenarbeit zwischen Pneumologen und Hausarzt ist

bei diesen Patienten wichtig, da unter Umstanden langer dauernde
und nebenwirkungsreiche Therapien notwendig sind
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