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Die Pravalenz der diffusen interstitiellen Lungenerkrankung (ILD) betrégt 60-80/100000, davon treten ca. 50%
im Rahmen einer Idiopathischen pulmonalen Fibrose (IPF) auf, gefolgt von Lungenfibrosen bei rheumatischen
Erkrankungen (1). Eine Lungenbeteiligung bei einer rheumatischen Erkrankung ist ein wichtiger prognostischer
Faktor flir die Morbiditat und Mortalitét dieser Patienten. So stellt eine kardiopulmonale Beteiligung im Sinne
einer ILD und/oder pulmonal arteriellen Hypertonie (PAH) mittlerweile die Haupttodesursache bei Pat. mit
systemischer Sklerose (SSc) dar (2). Daher sind das rechtzeitiges Erkennen einer pulmonalen Beteiligung und

eine wirksame Therapie besonders wichtig.

Rezent wurden 167 Kollagenosepatienten unserer pulmologischen Ambulanz retrospektiv hinsichtlich einer
moglichen Lungenbeteiligung evaluiert. Bei 12,6% aller erfassten Patienten bestand eine Lungenfibrose, unter
Patienten mit SSc (n=72) lag der Anteil sogar bei 23,6%.

Das Risiko eine ILD zu entwickeln hangt stark vom Antikérperprofil der Grunderkrankung ab. So ist bei der
rheumatoiden Arthritis (RA) neben dem méannlichen Geschlecht und einer Raucheranamnese die Seropositivitat
ein Hauptrisikofaktor fir eine RA-ILD (3). Bei SSc sind Scl-70 Antikorper pradisponierend furr die Entwicklung
einer ILD (4)). So waren auch in unserer Auswertung 75% der Patienten mit Lungenfibrose Scl-70 positiv.

Ein Screening bezliglich einer Lungenbeteiligung von Patienten mit jenen rheumatischen Erkrankungen, die
mit einer hohen Inzidenz einer Lungenfibrose einhergehen (SSc, seropos. RA, Antisynthetasesyndrom und der

Mischkollagenosen) erscheint somit sinnvoll.

Allerdings gibt es derzeit keine Leitlinien fir ein systematisches Screening bezliglich einer ILD bei rheumatischen
Erkrankungen. In unserer Ambulanz werden zur Basisabklarung eine Spirometrie +/- Bodyplethysmographie und
Diffusionsmessung, sowie ein Lungenrdntgen und eine Echokardiographie durchgefiihrt. Es ist zu bedenken,
dass eine FVC >80% eine signifikante ILD nicht ausschlief3t (5). Die Durchfiihrung einer DLCO Messung, eine
ausfuhrliche sowie spezifische Anamnese und ggf. Messung der O2-Sattigung bzw. BGA nach Belastung sollten
daher erwogen werden. Bei symptomatischen Patienten veranlassen wir auch bei unauffélligen funktionellen
Befunden eine Computertomographie des Thorax. Diese Untersuchung erlaubt in den meisten Féllen auch die
Zuordnung des Fibrosemusters, im Fall der Patienten mit rheumatischen Erkrankungen hauptsachlich

NSIP +/- OP und UIP. Das Fibrosemuster ist sowohl fiir die Prognose als auch die Therapieplanung relevant.

Zur medikament6sen Therapie der ILD bei rheumatischen Erkrankungen gibt es nur wenige Daten aus

prospektiven kontrolliert randomisierten Studien. So konnte die Scleroderma-Lung-Study-I (SLS-I) bei Patienten
mit SSc-ILD zeigen, dass eine orale Therapie mit Cyclophosphamid die Lungenfunktion und subjektive Atemnot
im Vergleich zu Placebo moderat, aber signifikant besserte (6). In der Nachfolgestudie SLS-Il wurde beobachtet,

dass MMF bei diesen Patienten gleich wirksam, jedoch besser vertraglich als Cyclophopsphamid ist (7).
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Weiterhin besteht jedoch der Bedarf fiir neue effektivere Therapiestrategien.

Derzeit sind zwei antifibrotische Substanzen, Nintedanib und Pirfenidon, fiir die Behandlung der IPF zugelassen.
Nintedanib zeigte im SSc Mausmodell antifibrotische und antiinflammatorische Wirkung (8), eine magliche
Wirkung auf die SSc-ILD beim Menschen wird derzeit in einer randomisiert kontrollierten Studie untersucht.
Pirfenidon flihrte in einer Fallserie mit 5 Patienten zu einer Verbesserung der FVC bei Patienten mit SSc und ILD

(9), eine randomisiert kontrollierten Studie ist geplant.

Weitere mogliche Therapiestrategien beinhalten immunsuppressive Ansatze. Mehrere kleinere Fallserien
zeigen einen positiven Effekt einer Therapie mit Riuximab bei SSc-ILD (10, 11, 12), weiters wird die Wirkung
von Abatacept und Tocilizumab bei SSc-ILD dzt. untersucht.

Neben der spezifischen Therapie sollte man zudem bei ILD Patienten eine effektive Refluxtherapie und
supportive MaBnahmen (LTOT, Atemphysiotherapie und Impfungen/ Pneumocystisprophylaxe bei

Immunsuppression) nicht auBer Acht lassen.

Méoglicher Abklarungs-Algorithmus zur Lungenbeteiligung bei Kollagenosen:
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