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Hausdrzte nehmen bei der Friihdiagnose der IPF und der Betreu-
ung der Patienten eine zentrale Rolle ein. Diese Broschiire fasst
die wichtigsten Empfehlungen der Schweizerischen Gesellschaft
fiir Pneumologie (SGP) fiir die Diagnose und Therapie der IPF

zusammen [1].

Definition IPF

Die idiopathische Lungenfibrose (idiopa-
thic pulmonary fibrosis oder IPF) ist eine
seltene chronische Lungenerkrankung,
die insbesondere Méanner tber 60 Jahre
betrifft. Die Pravalenz und Inzidenz sind
aufgrund unterschiedlicher Definitionen
in der Literatur nicht einheitlich. Die Pra-
valenz nimmt insbesondere bei Uber
75-Jéhrigen zu, wobei genaue Daten flr
die Schweiz nicht bekannt sind [2].

Die Patienten klagen hdaufig zunéchst
Uber Atemnot bei Anstrengung und tro-
ckenen Husten. Der Verlauf ist meist pro-
gredient mit zunehmender Symptomatik
innerhalb weniger Jahre.
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Die Ursachen fiir IPF sind nicht genau

bekannt, es werden aber verschiedene

Faktoren fur Uberschiessende Narbenbil-

dung im Lungengewebe verantwortlich

gemacht. Es gibt vielfaltige Ursachen fir

eine Lungenfibrose:

— Infektionen

— Strahlenschdden (zum Beispiel im
Rahmen einer Krebstherapie)

— Einnahme von Medikamenten

— Einatmen von Asbestfasern oder an-
deren Stduben

Bei IPF kann man jedoch keine klare Ur-
sache festlegen. Vermutlich spielen auch
genetische Faktoren eine Rolle, ausser-
dem ist Rauchen ein Risikofaktor fiir die
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Erkrankung an IPF. Von IPF sind aus un-
bekannten Griinden grundsatzlich haufi-
ger Manner betroffen als Frauen.

Trotz unterschiedlicher Verldufe ist die
Uberlebenszeit nach Diagnosestellung
recht kurz und kann der einer Tumor-
erkrankung gleichen. Neue Medikamen-
te, die den Verlauf der Erkrankung beein-
flussen, sind in der Schweiz zugelassen
und erhéltlich. Obwohl nationale und in-
ternationale Empfehlungen bestehen,
bleiben viele Fragen unbeantwortet.

Die Arbeitsgruppe flr interstitielle und
seltene Lungenerkrankungen der Schwei-
zerischen Gesellschaft fur Pneumologie
(SGP) hat daher beschlossen, im Rahmen
einer Expertengruppe Empfehlungen fir
die Diagnose und Behandlung der IPF zu
verfassen. Diese werden nachfolgend zu-
sammengefasst dargestellt.

Symptome

In der Regel werden Patienten vorstellig,
die zunehmend unter Atemnot bei An-
strengung und im weiteren Verlauf auch
in Ruhephasen leiden. Hinzu kommt oft-
mals ein trockener Reizhusten, der schlecht
auf herkdémmliche Therapien anspricht.

Die Kriterien der Diagnose

Klinischer Status

Je nach Stadium der Erkrankung kénnen
Zeichen eines chronischen Sauerstoff-
mangels erkennbar sein (Zyanose). In

Unspezifische Symptome

Anstrengungsatemnot

Trockener Husten

Klinischer Status

Ggf. Zyanose, Trommelschlegelfinger

Auskultatorisch inspiratorisches Knister-
rasseln (Klettverschlussgerdusch)

fortgeschrittenen Stadien lassen sich

Trommelschlegelfinger feststellen.

Bei der Lungenauskultation hoért man
wahrend der Inspiration ein typisches
trockenes Rasselgerdusch. Dieses ist ins-
besondere in den hinteren, basalen
Abschnitten wahrzunehmen und unter-
scheidet sich von den feuchten Rassel-
gerduschen des Lungenddems. Es dhnelt
dem Offnungsgerdusch eines Klettver-
schlusses. Bei dieser klinischen Auffallig-
keit sollten weitere Abklarungen folgen.

Auf der Rontgenthoraxaufnahme kann
sich eine Volumenminderung der Lunge
zeigen. Ausserdem finden sich in den
peripheren und basalen Abschnitten ty-
pischerweise Anzeichen fiir eine Fibrose.



Frithzeitige Verdachtsdiagnose durch
den Hausarzt

Wenn sich in der Hausarztpraxis Patien-
ten mit Anstrengungsatemnot und tro-
ckenem Husten vorstellen, muss insbe-
sondere bei Mannern (aktive oder
ehemalige Raucher) tber 60 Jahren an
IPF gedacht werden. Die Untersuchungen
sollten dann diese Differentialdiagnostik
beriicksichtigen. Sollte sich diese Ver-
dachtsdiagnose bestétigen, ist eine ent-
sprechende Weiterleitung des Patienten
erforderlich. Der Hausarzt nimmt somit
eine Schlisselrolle fir das frithzeitige
Entdecken der IPF ein. Obwohl es aktuell
keine kurativen Therapien gibt, ist eine
friihe Diagnose wichtig, da so ein Fort-
schreiten der Erkrankung verhindert wer-

CT-Thoraxbild eines
Patienten mit IPF
und klassischem
UIP-Muster

den kann und eine falsche Behandlung
vermieden wird.

Weitere Abkldrung bei einem
Facharzt fiir Pneumologie

Die weitere Abklarung sollte bei einem
Facharzt fur Pneumologie erfolgen, da
die Diagnose schwierig ist und die Thera-
pie sich wesentlich von der bei anderen
Lungenparenchymerkrankungen unter-
scheidet. Die schweizerischen Empfeh-
lungen zur Diagnose und Therapie der
IPF gehen auf spezielle Abklarungsschritte
der Pneumologie-Fachéarzte ein. Es wird
empfohlen, im Rahmen der Lungenfunk-
tionsprifung zusatzlich zur DLCO- und
FVC-Messung eine Bodyplethysmogra-
phie durchzufiihren. Ausserdem sollte ein
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Belastungstest (6-Minuten-Gehtest, Spi-
roergometrie) durchgefiihrt werden. Die
Laboruntersuchungen erfassen verschie-
dene Systemerkrankungen. Es wird eine
Lungenspiegelung (Bronchoskopie mit
bronchoalveoldrer Lavage) zur weiteren
Abklarung empfohlen. Uber die Durch-
fuhrung einer Biopsie (einschliesslich
Kryobiopsie) muss individuell entschie-
den werden. Es entspricht dem heutigen
Goldstandard, dass Diagnose und Thera-
pie im Rahmen einer multidisziplindren
Besprechung (multidisciplinary discussion
— MDD) eines Zentrums fiir interstitielle
Lungenerkrankungen (englisch: intersti-
tial lung disease) (ILD-Zentrum) disku-
tiert werden.

Therapieempfehlungen

Aktuell sind 2 Medikamente (mit den
Wirkstoffen Pirfenidon und Nintedanib)
in der Schweiz zugelassen, die den Ver-
lauf der Erkrankung verlangsamen kon-
nen. Alle Patienten mit Diagnose IPF soll-
ten bezliglich einer Therapie evaluiert
werden. Die Wahl des Medikamentes
richtet sich unter anderem nach den Ne-
benwirkungsprofilen und sollte von ei-
nem Pneumologen getroffen werden,
der mit den jeweiligen Medikamenten
Erfahrung hat. Die Medikamente kénnen
einschrankende Nebenwirkungen haben,
die oft durch kleinere Dosisanpassungen
oder symptomorientierte Bedarfsmedikati-

Abklarung beim Spezialisten

Anamnese

Lungenfunktionstest
(Bodyplethysmographie mit Diffusions-
messung) und Belastungstest

Blutuntersuchung
CT-Thoraxuntersuchung

Bronchoskopie mit BAL, falls erforderlich
Biopsie (bronchoskopische Kryobiopsie
oder chirurgische Wedgebiopsie)

Diagnose

Abklarung Expositionen

Beurteilung der funktionellen
Einschrankung

Ausschluss einer Systemerkrankung
Charakteristische Merkmale (UIP-Muster)

Histopathologische Diagnose

Multidisziplinares Board eines
ILD-Zentrums




on ertraglich gemacht werden kdnnen.

Die schweizerischen Empfehlungen bein-
halten eine 3- bis 6-monatige Verlaufs-
kontrolle bei einem ILD-erfahrenen Fach-
arzt. Bei weiterer Verschlechterung unter
Therapie kann nicht immer von einem
Therapieversagen ausgegangen und ein
eventueller Therapieabbruch muss sorg-
féltig gepruft werden. Therapien, wie z. B.
N-Acetylcystein haben momentan keine
Bedeutung fiir die Behandlung von IPF.
IPF-Patienten sollten bei Verschlechte-
rung des Zustands oder fehlendem Thera-
pieansprechen im Hinblick auf eine mog-
liche Transplantation beurteilt werden.

Als allgemeine Massnahmen fiir die Pati-
enten werden pulmonale Rehabilitation —
zur Steigerung der Leistungsfdhigkeit
und der Lebensqualitdt durch einen ver-
besserten Umgang mit der Erkrankung —
sowie ggf. Sauerstoffsupplementation
empfohlen. Generell wird zu einem
Rauchstopp sowie regelmédssigen Grip-
peimpfungen und einer einmaligen
Pneumokokkenimpfung geraten.

Nebenerkrankungen treten haufig in
Form eines symptomatischen Refluxes
auf. Husten und Atemnot sollten eben-
falls symptomatisch behandelt werden,
wobei der Husten bei IPF hdufig thera-
pierefraktér ist und Patienten zu Therapie
und Einschluss in laufende Studien in
ILD-Zentren Uberwiesen werden kénnen.

Im Idealfall erfolgt die Patientenbetreu-

ung in enger Zusammenarbeit mit dem
Hausarzt, in Koordination mit einer ILD-
Spezialpflegefachkraft oder auch mit einer
Beraterin oder einem Berater der kantona-
len Lungenliga. Die chronisch erkrankten
IPF-Patienten werden somit in allen Situ-
ationen qualifiziert beraten und betreut.

Besonders gefiirchtet:
die akute Exazerbation

Die akute Exazerbation ist eine getrigger-
te (z.B. Infekt) oder ungetriggerte Be-
schleunigung des Krankheitsprozesses.
Bei akuter Verschlechterung oder Exazer-
bation ist die richtige Therapie schwierig.
Oft benotigen die Patienten eine statio-
nare Behandlung, die idealerweise in
einem erfahrenen ILD-Zentrum erfolgt.
Haufig wird nach Einflhrung einer brei-
ten antibiotischen Behandlung ein kurzer
Steroidstoss durchgefiihrt, wobei es hier-
zu keine kontrollierten wissenschaftli-
chen Studien gibt und dieser Ansatz
daher umstritten ist. Aufgrund der deut-
lich erhdhten Mortalitdt bei akuter Exa-
zerbation ist eine schnelle Therapieeinlei-
tung moglicher Triggerfaktoren (z.B.
Infekt, Pneumothorax, Lungenembolie)
wesentlich. Bei Komplikationen oder
schlechtem Verlauf hat sich die invasive
mechanische Ventilation als nachteilig er-
wiesen und sollte daher nur in ausge-
wahlten Fallen erfolgen (z. B. bei geplan-
ter Lungentransplantation), da die
Prognose sehr schlecht ist [1].
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IPF in der Hausarztpraxis:
das Wichtigste in Kiirze

Wann muss man an IPF denken?

— Betrifft typischerweise Médnner > 60 Jahre

— Chronische Anstrengungsatemnot, Husten

— Bei der Auskultation beidseits basales inspiratorisches Knisterrasseln
— Bei Spirometrie verminderte Vitalkapazitat

— Anzeichen fir eine Fibrose auf dem Rontgenbild

Diagnosestellung

— HRCT des Thorax

— Lungenfunktionsprifung

— Lungenspiegelung (BAL, bronchoskopische Biopsie), ggf. Wedgebiopsie
— Diagnosestellung durch MDD Board

Therapie der IPF

— Rauchstopp, Therapie von Komorbiditaten (z. B. symptomatischer Reflux)

— Antifibrotische Therapie

— Sauerstoff falls erforderlich

— Jahrliche Grippeimpfung, einmalige Pneumokokkenimpfung

— Ambulante und/oder stationdre pulmonale Rehabilitation

— Rasche Behandlung bei vor allem pulmonalem Infekt

— Individuelle Evaluierung einer Transplantation oder Palliation

— Evaluierung neuerer Therapien im ILD-Zentrum (im Rahmen von
klinischen Studien an universitdren Zentren und A-Kliniken)



Literatur

1. Funke-Chambour, M., Azzola, A., Adler, D., Barazzone-Argiroffo, C., Benden, C., Boehler, A., et
al. (2017). Idiopathic pulmonary fibrosis in Switzerland — Diagnosis and Treatment Position of the
Working Group for Interstitial and rare lung diseases of the Swiss Respiratory Society Respiration.
2017;93(5):363-378. 2014;14(3):45-46.

2. Funke-Chambour, M. & Geiser, T. (2015). Idiopathic pulmonary fibrosis: the turning point is now!
Swiss Med Wkly. 2015;145:w14139.

Diese Broschiire konnte mit der grossziigigen
Unterstiitzung von Sponsoren realisiert werden.
Wir danken:

@ ™\ Boehringer
- I"II Ingelheim

Schweizerische Gesellschaft fiir Pneumologie Lungenliga Schweiz
Peter Merian-Strasse 80 Chutzenstrasse 10
4002 Basel 3007 Bern

Tel. 061 686 77 47 Tel. 031 378 20 50
info@pneumo.ch info@lung.ch

www.pneumo.ch www.lungenliga.ch



Die Dienstleistungen der Lungenliga bei IPF

Die Lungenliga engagiert sich in der
Pravention und Fritherkennung der IPF.
Fur Betroffene stellt sie eine integrierte
Beratung (bio-psycho-sozial) sicher. Sie
fordert durch Projekte gezielt die Be-
handlungsqualitdt und unterstitzt die
Forschung auf dem Gebiet der Lungen-
krankheiten.

Fiir Fachpersonen

Vorbereitungskurse zum eidgendssischen
Fachausweis «Berater/Beraterin fiir
Atembehinderungen und Tuberkulose»

Weiterbildungskurse wie z. B.:

— Fachtagungen zu long-term oxygen
therapy (LTOT)

— Grundwissen tber Lungen- und
Atemwegserkrankungen

— Ganzkorperplethysmographie

- Palliativpflege

Kurse fiir MPA zu Atemwegserkrankungen

Elektronische Verordnungsformulare,
Richtlinien und andere Grundlagenpapiere

Kostenlose IPF- und Fliissigsauerstoff-
Tankstellenbroschiiren zum Auflegen in
der Arztpraxis und zur Weitergabe an
die Patienten
(www.lungenliga.ch/publikationen)

Unterstitzung der klinischen und der
Grundlagenforschung auf dem Gebiet
der Pneumologie mittels eines eigenen
Forschungsfonds

Fiir Patientinnen und Patienten

Abgabe, Installation, Instruktion und
Wartung von Sauerstofftherapiegeraten

Spezifische Beratung und Betreuung der
Patienten und ihrer Angehorigen, Thera-
piekontrolle sowie aktive Nachbetreuung.
Einige kantonale Lungenligen bieten eine
ambulante pulmonale Rehabilitation an.

Forderung der Mobilitdit von Patienten
durch den Betrieb von 6ffentlich zugadng-
lichen Fliissigsauerstoff-Tankstellen

Erholung und spezielle Ferienangebote
fur Patienten und ihre Angehorigen

Forderung von Selbsthilfe- und Erfah-
rungsaustauschgruppen, Durchfiihrung
diverser Kurse/Veranstaltungen flr Be-
troffene

Eigene Coaching-Programme zur Star-
kung der Selbstmanagement-Kompe-
tenzen der Patienten

Psychosoziale Beratung: umfassende
Beratung der Patienten sowie ihrer An-
gehorigen im Umgang mit den Folgen
der chronischen Krankheit

Politisches Engagement fiir die Forde-
rung gesunder Luft

Pravention und Fritherkennung mittels
Aufklarungskampagnen, Offentlichkeits-
arbeit, Informationsmaterial, Events (z. B.
Lungenfunktionsmessungen an Messen
etc.)

Rauchstoppangebote (Beratungen und
Kurse)




