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Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD) =
Diffuse Lungenparenchymerkrankungen (DPLD)

DPLD mit bekannter | |Idiopathische | | Granulomatose )\ndere Formen

Atiologie oder Interstitielle DPLDs der DPLD
Assoziation Pneumonien (z.B. Sarkoidose) |(z.B. Eos.Pneum .,

(z.B. Silikose, (11P) Histiocytosis X )
Exog.all.Alvealitis,
Medikamente,
Strahlentherapie,
Kollagenosen,

M. Crohn,

etc.




Diffuse Lungenparenchymerkrankungen (DPLD)

DPLD bekannter ldiopathische 3 Andere Formen
Atiologie (z.B. interstitielle GrarE;JFI)oLsz;tose der DPLD
Medikamente, Pneumonien , (z.B. eosinophile
Kollagenosen) (IIP) (z.B. Sarkoidose) Pneumonie,
Histiocytosis X)

| |
|diopathische Andere IIP als
pulmonale idiopathische
Fibrose (IPF/UIP)| | pulmonale Fibrose

. — Respiratorische
Desquamative interstitielle Bronchiolitis/interstitielle

Pneumonie (DIP) Lungenkrankheit (RBILD)

Akute interstitielle Kryptogene organisierende
Pneumonie (AlIP) Pneumonle (COP)

Nicht-spezifische . N
L Lymphozytare interstitielle

Pneumonie (NSIP) Pneumonie (LIP)




UIP-Muster

Fibroblastare
Foci







Survival for UIP vs NSIP
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Diagnostik bei DPLD

Anamnese, korperliche Untersuchung,
Rontgen-Thorax, Lungenfunktion

Nicht idiopathisch
z.B. assoziiert mit Kollagenose,
Medikamenten, exog.allergisch, etc.
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Idiopathische Pulmonale Fibrose (IPF): Uberblick
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BAL bel EAA




Cnronlc interstltial
inflarnmatory infiliraie
and z ooorly forrned
granulorna



Formen der exogen -allergiscnen Alveolitis und Antigencguellen
(Auswanl)




liniscne Formen der EAA



EAA: Diagnosesicnerung












COP (=1diop . BOOP



Cnirurgische Lungenbiopsie oel V. a. IPF

Indiziert bel:



Acute Exacerbation




FR-CT In acute ecacerpation of IPF




Altes Konzept

Zellreiche

Entzindung

(Alveolitis / DIP)

Fibroblaste

nproliferation

Fibrose (Kollagen)

Neues Konzept

Fokale Fibroblasten-
proliferation

+ Interstitielle Entzindung

Fibrose (Kollagen)




Progression of Lung Fiorosis

Epithelial cells 1

collagen
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Prognosti:



ARCT Appearance vs
Survival In IPF
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rJ'—{rrrJOfOSJS Score Vs
Survival In IPF




310% increase in FVC

g

/
310% decrease in FVC



Therapleprinzipien Lungenfiorosen
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INFLAMMATION

COLLAGEN
DEPOSITION
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