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Interstitielle 
Lungenerkrankungen

Martin Brutsche

Prävalenz ist alters-abhängig

Male (GU), 18.11.1942
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Male (GU), 18.11.1942

RISIKOFAKTOREN
• Ex-Raucher, zirka 10 PY, sistiert 1971, Negative FA, keine Exposition
• KLINIK
• Dyspnoe mMRC4 (e.g. Kleideranziehen), chronischer unproduktiver Husten
• Clubbing, BR 22/min, kachektisch
• Ko-MORBIDITÄT: schweres OSA, KHK, St.n. TIA, Osteoporose, leichte Anämie
BEFUNDE
• Histologie: UIP-Muster (VATS, 25.11.2010)
• Lungenfunktion: Restriktive Ventilationsstörung mit eingeschränkter Diffusionskapazität
• CT-Thorax vom 04.09.2013 : UIP-Muster
• 6-Minuten-Gehtest 610 m, minimale Sättigung 74% (14.05.2014)
• ILD-Board: Konsensdiagnose IPF 2010
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Diagnosestellung
(ATS, ERS 2018) 2018

7
N=555

May 2014

Einschlusskriterien und Durchführung

8

• N=555
• 127 Zentren (87 in den USA - alle Kontinente ausser Afrika)

• 1:1 Randomisierung für Pirfenidon 3x3 Tbl à 267 mg per os oder 
Placebo für 52 Wochen

• Alter 40 – 80 Jahre
• IPF-Diagnose bestätigt durch zentrales Komitee

• „definite IPF“
• „possible IPF“ -> Bestätigung mit chirurgischer Biopsie

• DLCO 30-90%, FVC 50-90%, FEV1/FVC >0.8
• 6-Minuten Gehtest >150 m
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9Ofev – 17.02.2015 - M. Brutsche 10

11Ofev – 17.02.2015 - M. Brutsche 12

N=1061
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Therapieoptionen
• Lungentransplantation!
• Empfohlen und in der CH zugelassen

• Pirfenidone (Esbriet)
• Nintedanib (Ofev)

• PPIs, LOT bei Hypoxämie, APR
• Nicht empfohlen: Immunosuppression, Etanercept, 

Bosentan, IFNγ, OAK, NAC, Imatinib

2015 Male (GU), 18.11.1942
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Pirfenidone
Start

Sonnenbrand
Pause Pneumonie

Male (GU), 18.11.1942

VERLAUF
• makrozytäre, hyperchrome Anämie, frühes Ergrauen der Haare
• DD: Short-Telomer-Syndrom (…ist assoziiert mit IPF…)
• Telomerlängenmessung (Inselspital Bern) 08.05.2018 : kurze Telomerlängen

für alle Lc-Subpopulationen, bei Granulozyten und naive T-Zellen unter der 
1. PerzenƟle → Telomeropathie wahrscheinlich.

• Germline Panel für Telomer Störungen NGS im Blut (Inselspital) 06.9.2018: 
keine Mutationen nachweisbar

• Zytogenetik Knochenmark 16.07.2018 : del(20 q11.2-q13.3)
THERAPIE
• Seit 11/2018: Danazol 100mg 1-0-0
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Male (GU), 18.11.1942
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Pirfenidone Nintedanib

Danazol
Pneumonie

Sepsis

• Short Telomer-Syndrome sind assoziiert mit ILD
• Patienten mit IPF haben häufig eine verkürzte Telomer-Länge
• Eine verkürzte PBL-Telomer-Länge ist assoziiert mit:

• Sterblichkeit bei IPF, cHP, nicht-klassifizierbare ILD, IPAF, Kollagenose-
assoziierter ILD

• FVC-Verschlechterung bei IPF, IPAF, Kollagenose-assoziierter ILD
• Im Mausmodell führt eine verkürzte Telomer-Länge von alveolären

Epithelzellen Typ 2 (AEC2) zu fibrotischem Lung remodeling
Telomer-Dysfunktion wird als pathogenetischer Faktor bei

fibrosierenden ILDs unterschiedlicher Äetiologie vermutet

Telomer-Länge und fibrosierende ILDs
Eur Respir J 2020

n=247
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Thorax 2021

n=76

Male (SE), 1941

RISIKOFAKTOREN
• Nie-Raucher, ehem. Lokführer, neg. FA
KLINIK
• seit 3 Tagen Fieber nachts und trockener Husten, progrediente Dyspnoe
BEFUNDE
• Respiratorische Partialinsuffizienz, BNP 100 pg/l, CRP 98 mg/l, 

Procalcitonin 0.48 ug/l, LDH 315 U/l, D-Dimer 1.71 ug/ml, Leukozyten 16 
g/l, Neutrophile 92% Lymphozyten 3.8% 

• Legionella pneumophila und Pneumokokken Ag: negativ, SARS-CoV-2 NP 
PCR: 2x negativ, SARS-CoV-2 Spike IgG >2080 BAU/ml, SARS-CoV-2 IgG und 
IgM negativ

Male (SE, 6.12.1941)
Rx Thorax 13.1.2012

CT-Thorax 27.10.2021
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Male (SE), 1941

BEFUNDE (bis)
• Bronchoskopie-BAL: Bakt, Pilze, Mykobakterien, säurfeste Stäbchen, SARS-CoV-2 

PCR, respiratorische Viren-Multiplex-PCR, Pneumocystis jiroveci, Legionella-PCR: 
negativ 

• Reaktiv leicht erhöhte Gammafraktion, ANA 1:80, Myositis-Blot: Mi-2-Alpha und 
SRP schwach positiv (unspezifisch)

• Rheumatologisches Konsil: kein Anhalt für Systemerkrankung
THERAPIE
• Amoxcillin/Clavulansäure 24.10.2021 - 31.10.2021, Clarythromycin 27.10.2021 -

31.10.2021
• Sauerstoff-/nasale High-Flow-Therapie 28.10.2021 - 31.10.2021
• Kortisonstoss 75mg 29.10. - 12.22.2021; 25 mg vom 13.11. - 15.11.2021, erneut 

75 mg bei resp. Verschlechterung vom 15.11 - 20.11.2021
• ILD-Board 19.11.2021: Konsensusdiagnose AIP bei Erstmanifestation einer IPF

Lungenfibrose – Verlauf unter Therapie
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Nathan SD et al. BMJ 
Open Resp Res 2018

Male (JW), 1951
• History

• Chronic cough, dyspnea mMRC1
• 15 PY, stopped 35 y ago

• Risikofaktoren
• Construction manager, grandfather was 

stonemason (exposure?)
• Neg. family history

• Findings 2011
• CT: calcified bihilar LAP
• BAL: 39% lymph, CD4/CD8 4
• Blood: ACE, sIL-2R norm

Sarcoidosis w/o systemic activity
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Progression 15.10.2019

• Progressive restriction and dyspnea mMRC2
• Blood: ACE, sIL-2R norm
• Bronchoscopy to find a granuloma…

Case Reports in Medicine 2018

2018 2019Progressive
Fibrosis

Thoracic Radiologist:
«…definite UIP…»

Respiratory Medicine 2018
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ILD-Board 18.10.2019

Flaherty KR et al. N Engl J Med 2019;381:1718-1727

Lung function over time

NintedanibSteroid
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2018 2019 2021Progressive
Fibrosis

Therapy with
Nintedanib Netzwerk Pneumologie St. Gallen – Update 6/23

7/2018 5/2022 1/2024 • Interstitielle Lungenerkrankungen können komplex verlaufen und 
bedürfen einer interdisziplinären Zusammenarbeit

• Fall 1: Endlich Bewegung bei der IPF – wirklich noch «idiopathisch»?
• Fall 2: Der IPF-Verlauf ist heimtückisch…
• Fall 3: Die Diagnose jederzeit hinterfragen wenn etwas nicht 

zusammenpasst!

• Netzwerk Pneumologie St. Gallen – es lebt 
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Therapie bei ILD-assoziierter pulmonal-
arterieller Hypertonie
• Systemsklerose: Behandlung analog zur WHO-Gruppe 1 (aggressive 

Therapie bis hin zur upfront-Kombinationstherapie)
• Sarkoidose: Riocyguat (Verbesserung im 6MGT, weniger clinical

worsening; B. Baughman. CHEST 2021)
• Übrige Fälle von ILD-assoziierter PAH…

Jan 2021

Waxman A et al. N Engl J Med 2021;384:325-334
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