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Multidisziplinäre Diskussion –
der Goldstandard der Diagnostik
interstitieller
Lungenerkrankungen

Einleitung

Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD)
können ohne bisher fassbare Ätiologie
(idiopathisch) auftreten oder auf ver-
schiedenste Ursachen zurückgeführt
werden, wie z.B. Systemerkrankungen
(z.B. rheumatoide Arthritis, Systemskle-
rose,Sarkoidoseetc.),Medikamente (z.B.
Methotrexat, Immun-Checkpoint-Inhi-
bitoren), Expositionen (z.B. berufliche
Asbestexposition, Tierhaltung, E-Zi-
garetten) oder andere therapeutische
Interventionen (z.B. Strahlentherapie
oder Chemotherapie).

Eshandelt sich insgesamtumLungen-
parenchymveränderungen mit unspezi-
fischer klinischer Präsentation.Meist do-
minieren zu Beginn die Symptome Hus-
ten und Atemnot. Prognose und Thera-
pie hängen letztlich vom Typ der ILD
ab, wobei die Spannbreite von sponta-
ner Regredienz, stationären/indolenten
Verläufen bis hin zu rasch progredienten
Erkrankungen mit mittlerem Überleben
von wenigen Jahren nach Diagnosestel-
lung reicht. Die Leitlinienpublikationen
der American Thoracic Society (ATS)
und European Respiratory Society (ERS)
2002/2013 geben eine gute und immer
noch aktuelle Übersicht zur Klassifikati-
on der idiopathischen ILD [1, 14].

Eine diagnostische Präzisierung der
im Einzelfall vorliegenden ILD ist aus

therapeutischer Sicht wesentlich, da
die therapeutischen Maßnahmen stark
voneinander abweichen können. Ste-
roide oder Immunsuppressiva sind bei
entzündlich dominierten Entitäten indi-
ziert. Bei ursächlich zugrunde liegenden
Systemerkrankungen ist eine Behand-
lung der Grunderkrankung erforderlich.
Bei Diagnose einer idiopathischen Lun-
genfibrose (IPF), einer prognostisch sehr
ungünstigen Form der ILD, sollten im
Gegensatz dazu keine Immunsuppressi-
va gegeben werden, da diese mit einer
erhöhten Mortalität verbunden sind. Je-
doch können Antifibrotika die oft sehr
rasche Lungenfibrosierung bei IPF und
gemäß neuster Studien auch bei anderen
ausgewählten fibrosierenden Lungen-
parenchymerkrankungen verlangsamen.
Diese stellen bei IPF die Therapie der
Wahl dar und sind imMoment auch nur
für die Therapie der IPF zugelassen [12,
19].

Die Konsequenzen aus der Diagno-
se selbst können zudem stark in das
Leben der Patienten eingreifen, wenn
z.B. die Auslöser einer Hypersensi-
tivitätspneumonitis (HP; Synonyme:
Hypersensitivitätspneumonie, exogen
allergische Alveolitis) eruiert und falls
möglich eliminiert werden müssen oder
eine berufliche Umorientierung bei Ar-
beitsunfähigkeit im bisherigen Sektor
notwendig wird.

Die Diagnose einer spezifischen ILD
sollte daher gut begründet sein und im
multidisziplinären Team (MDT) gestellt
werden, wobei die individuell erhobenen
klinischen, radiologischen und patholo-
gischen Parameter präsentiert und im
Beisein der jeweiligen Spezialisten dis-
kutiert werden.

Pneumologie

Die Diagnostik der Pneumologie be-
inhaltet eine ausführliche Anamnese
sowie eine detaillierte Umwelt- und Be-
rufsanamnese, einschließlich Medika-
mentenexpositionundandererpotentiell
pneumotoxischer Expositionen. Diese
Anamnese durch einen ILD-erfahrenen
Pneumologen kann die Diagnose oft
schon eingrenzen und richtungswei-
send sein. Die klinische Untersuchung
dient insbesondere der Suche nach rheu-
matologischen oder anderen Systemer-
krankungen. Die Suche nach System-
erkrankungen wird zusätzlich durch
eine Blutuntersuchung vervollständigt,
da u.U. die Lunge Erstmanifestation
einer Systemerkrankung sein kann. Zur
Bestimmung der Einschränkung der
Lungenvolumina werden Lungenfunk-
tionsprüfungen durchgeführt. Belas-
tungstests, Diffusionskapazitätsprüfung
und die Analyse der arteriellen Blutgase
erlauben eine Einschätzung der Ein-
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Tab. 1 Kategorisierung der Hauptgruppen der idiopathischen interstitiellen Pneumonien
und seltener Entitäten. (Übernommenundübersetzt aus der Leitlinienpublikation der ATS/ERS
2013 [14])

Kategorie Klinische-radiologische-patho-
logische Diagnose

Assoziierte radiologische und/oder
pathologische morphologische
Muster (Patterns)

Chronische
fibrosieren-
de IP

Idiopathische Lungenfibrose (IPF) Gewöhnliche IP (UIP)

Idiopathische nicht-spezifische IP Nicht-spezifische IP (NSIP)

Raucher-
assoziierte
IP

Respiratorische Bronchiolitis-interstiti-
elle Lungenerkrankung (RB-ILD)

Respiratorische Bronchiolitis (RB)

Desquamative IP (DIP) Desquamative IP (DIP)

Akute/
subakute IP

Kryptogene organisierende Pneumonie
(COP)

Organisierende Pneumonie (OP)

Akute IP (AIP) Diffuser Alveolarschaden (DAD)

Seltene
Entitäten

Idiopathische lymphozytäre IP (iLIP),
Idiopathische pleuroparenchymale
Fibroelastose (iPPFE)

Lymphozytäre IP (LIP),
Pleuroparenchymale Fibroelastose
(PPFE)

IP interstitielle Pneumonie

schränkung des Gasaustausches. Weiter
erlauben Belastungstests eine Bestim-
mung der physischen Limitierung. Als
weitere diagnostischeMaßnahmen kom-
men invasive Untersuchungen in Frage.
Die Lungenspiegelung mit bronchoal-
veolärer Lavage (BAL), transbronchialer
Biopsie oder Kryobiopsie hilft bei der
Diagnoseeingrenzung. Bei Lymphade-
nopathie kann eine blinde oder ultra-
schallgesteuerte Nadelpunktion (EBUS)
erfolgen. In ausgewählten Fällen ist im
Verlauf eine chirurgische Lungenbiopsie
erforderlich.

Radiologie

DieRadiologienimmtmitderhochauflö-
senden Computertomographie (HRCT)
einen wichtigen Stellenwert in der Dia-
gnosefindung ein. Zu beachten ist, dass
die radiologische Diagnose aufgrund
der Mannigfaltigkeit und der Ähnlich-
keit vieler Befunde nur von erfahrenen
Thoraxradiologen gestellt werden soll-
te. Die CT werden heute nur noch als
volumetrische Datensätze mit einem
Schichtabstand von maximal 1,25mm
aufgenommen, die sequentielle Technik
wird bis auf wenige Ausnahmen (zusätz-
liche Aufnahmen in Bauchlage) nicht
mehr angewandt.

Die HRCT sollten zunächst in End-
inspirationslage angefertigt werden. In
denneuen, gemeinsam2018publizierten
Leitlinien der ATS, ERS, Japanese Res-

piratory Society (JRS) und Latin Amer-
ican Thoracic Society (ALAT) wird eine
zusätzliche HRCT-Aufnahme in Exspi-
ration empfohlen, die in reduzierter Do-
sis durchgeführt werden kann sowie ggf.
eine Aufnahme in Bauchlage, um lage-
abhängige Dichteveränderungen unter-
scheiden zu können [11].

Ein Kernproblem der Diagnostik von
ILD ist es, eineUnterscheidung zwischen
IPF und anderen ILD herbeizuführen.
Die Radiologie liefert hier einen wich-
tigen Baustein in der multidisziplinären
Diskussion (MDD), indem sie den Grad
der Übereinstimmung der radiologi-
schen Manifestation mit dem für die
IPF typischen Muster der gewöhnlichen
interstitiellen Pneumonie („usual inter-
stitial pneumonia“, UIP) bestimmt und
damit wie unten ausgeführt wegweisend
für eine definitive Diagnose oder weitere
Untersuchungen ist.

Pathologie

Die pathologische Diagnostik umfasst
die zytologische Untersuchung der BAL
mit Angabe der Zellverteilung. Eine
alveoläre Lymphozytose (>40%) mit
Angabe des CD4/CD8-Quotienten kann
dabei in Richtung einer Sarkoidose oder
HP weisen.

Zur histologischen Untersuchung
liegen meist Bronchialschleimhautbi-
opsate, transbronchiale Zangenbiopsate
oder seit neustemKryobiopsate vor. Falls

erforderlich werden nicht-anatomische
Lungenresektate (Wedge-Resektate) aus
unterschiedlichen Lungenlappen chi-
rurgisch entnommen und eingesandt.
Da die histopathologische Diagnose auf
einer Analyse von (a) Fibrosemustern in
derÜbersichtsvergrößerung, (b)derEnt-
zündungsverteilung und (c) spezifischen
Entzündungszeichen (z.B. Granulome)
aufbaut, erhöht sich die diagnostische
Sicherheit mit zunehmender Größe und
Menge des zur Untersuchung verfügba-
ren Gewebes. Das Fibrosemuster wird
dabei in Relation zum sekundären Lo-
bulus beurteilt, welcher in chirurgischen
Biopsaten optimal zu evaluieren ist. Das
Resultat der Untersuchung chirurgischer
Wedge-Biopsien unterschiedlicher Lun-
genlappen stellt daher den Goldstandard
der histopathologischen Untersuchung
dar. Die Biopsien müssen jedoch vor-
sichtig, am besten nach Aufspritzen mit
Formalin und guter Fixierung aufgear-
beitet werden, damit das Lungengewebe
gut expandiert und frei von Artefakten
zur Beurteilung vorliegt. Die chirurgi-
sche Entnahme von Wedge-Resektaten
stellt als maximal invasives Verfahren
die Ultima Ratio dar, die eine nosologi-
sche pathologische Diagnose erzwingt.
Die Resektate sollten hierzu daher falls
möglich komplett eingebettet werden.

ZentrilobuläreProzesse (z.B.eineHP)
aber auch Prozesse mit spezifischen Ent-
zündungszeichen (z.B. eine Sarkoidose)
können ebenfalls ausreichend gut mittels
transbronchialer Biopsate oder Kryobi-
opsate diagnostiziert werden.

Diagnostik im multi-
disziplinären Team

Erhöhung der diagnostischen
Sicherheit

Auf dem Gebiet der ILD überschneiden
sich radiologische undpathologische Be-
funde der einzelnen Krankheitsentitäten
inunterschiedlichemMaße.Essentiell für
die definitive Diagnose und letztlich für
die sich daraus ergebende adäquate Be-
handlung sind daher auch klinische In-
formationen zu Umweltexposition, zum
Verlauf der Erkrankung und zu evtl. vor-
liegenden Komorbiditäten.
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Die gemeinsame Diskussion aller Be-
funde (Klinik, Radiologie und Patholo-
gie) imMDT im Rahmen einer MDD ist
mittlerweile als diagnostischerGoldstan-
dard etabliert. Sie wurde bereits in der
initial 2002 publizierten [1] und 2013
erneuerten [14] internationalen Leitli-
nie der ATS und ERS zur Klassifikation
idiopathischer interstitieller Pneumoni-
en festgelegt. Seither folgten zahlreiche
Publikationen, die eine Diagnoseanpas-
sung nach MDD und Verbesserung der
diagnostischen Sicherheit vor allem bei
unklaren Fällen berichten [3, 5, 6].

Die radiologischen und pathologi-
schen Befunde ergeben definierte Mus-
ter, die erst nach Zusammenführung mit
dem klinischen Befund in die korrek-
te klinisch-radiologisch-pathologische
Diagnose münden. Damit sind gewisse
Diagnosen der MDD-Diagnosestellung
vorbehalten, z.B. entspricht die radiolo-
gische oder pathologische Diagnose der
UIP im korrekten klinischen Zusam-
menhang der erst nach MDD diagnos-
tizierbaren IPF. Ein anderes Beispiel ist
die pathologische Diagnose einer orga-
nisierenden Pneumonie (OP), die erst
nach MDD mit Ausschluss erklären-
der Ursachen als kryptogene OP (COP)
klassifiziert werden darf (. Tab. 1).

Es ist wichtig anzumerken, dass sich
die etablierte Zusammenarbeit im MDT
nicht auf die idiopathischen ILD be-
schränkt, sondern grundsätzlich die
Diagnostik aller Lungenerkrankungen
erleichtert, verbessert und präzisiert.

Wahl invasiver Gewebegewinnung
in Abhängigkeit von der
Differentialdiagnose

Ein Patient kann mehrmals im Rahmen
einerMDDbesprochenwerden. Laut ak-
tueller Leitlinien erfolgt die Erstvorstel-
lung eines Patienten imMDTnach erho-
bener klinischer und radiologischer Di-
agnostik. Es sollte interdisziplinär disku-
tiertwerden, ob einehistologischeUnter-
suchung diagnostisch notwendig und to-
lerabel istundwelcheTechnikderMateri-
algewinnung angewendet werden sollte.
Hier sollte auch die Expertise der Patho-
login oder des Pathologen direkt einflie-
ßen. InAbwägungderoperativenRisiken
sowie der klinischen Verdachtsdiagno-
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Zusammenfassung
Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD)
präsentieren sich klinisch mit unspezifischer
respiratorischer Symptomatik und können
idiopathisch vorliegen oder auf unter-
schiedliche Ursachen zurückgeführt werden.
Auch die Morphologie der Erkrankung
(Radiologie und Histopathologie) kann im
Einzelfall unspezifisch sein, da der Lunge
nur eine begrenzte Anzahl unterschiedlicher
Reaktionsmuster zur Verfügung steht. Erst
die Zusammenführung aller Befunde in
der multidisziplinären Diskussion (MDD)
zwischen Pneumologie, Radiologie und
Pathologie, sowie je nach Fall weiteren
Fachdisziplinen ermöglicht eine ausreichende
diagnostische Sicherheit, die sich letztlich in
einer verbesserten, personalisierten Therapie

der Patienten niederschlägt. Auch die
Notwendigkeit der histologischen Sicherung
und die Technik der Gewebegewinnung
sollten unter Berücksichtigung der klinisch-
radiologischen Differentialdiagnosen, der
Risiken der Eingriffe und Patientencharak-
teristika in der MDD festgesetzt werden. Im
aktuellen Übersichtsartikelwird die MDD als
diagnostischer Goldstandard vorgestellt und
ihre Wertigkeit an einem Fallbeispiel aus dem
Spektrum der ILD aufgezeigt.

Schlüsselwörter
Histologie · Pneumologie · Radiolo-
gie · Hypersensitivitätspneumonitis ·
Interobservervariabilität

The multidisciplinary discussion—the gold standard in
diagnosing interstitial lung diseases

Abstract
Interstitial lung diseases present clinically
with unspecific respiratory symptoms
and occur idiopathically or etiologically
linked to various causes. The morphology
of interstitial lung diseases (radiology or
histopathology) may also be unspecific in the
individual case, due to the limited arsenal
of reaction patterns of the lungs. Only the
combination of all findings assembled during
multidisciplinary discussion (MDD) between
pulmonologist, radiologist and pathologist,
and if required other specialties, enables
a highly reliable final diagnosis, permitting
improved, personalized patient treatment.

The necessity for histological evaluation and
the means of tissue acquisition should also be
decided on during MDD, considering clinical
and radiological differential diagnoses, the
risks involved in the procedures and patient-
specific characteristics. In the current review,
we discuss MDD as the diagnostic gold
standard and exemplify its merit presenting
a case of interstitial lung disease.

Keywords
Histology · Pulmonology · Radiology ·
Hypersensitivity pneumonitis · Interobserver
variability

se können auch transbronchiale Biop-
sate und/oder Kryobiopsien im Rahmen
einer Lungenspiegelunghistologischdia-
gnostisch sein [15].

Die IPF ist ein Paradebeispiel für ei-
neDiagnose, die imRahmen einerMDD
gestelltwerdensollte,undbeiderdieNot-
wendigkeit einer Gewebediagnostik leit-
liniengerecht in Abhängigkeit von Klinik
und dem radiologischen Befund erfolgt.

InternationaleLeitlinienzurDiagnos-
tik und Therapie wurden zuletzt 2018
angepasst [11]. Lokale Leitlinien für die
Schweiz und Deutschland entsprechen

im Wesentlichen diesen Empfehlungen
[2, 4].

Die radiologischen Kriterien wurden
in der Leitlinie 2011 zunächst in die
drei Gruppen „UIP-Muster“, „mögliches
UIP-Muster“ und „nicht vereinbar mit
einem UIP-Muster“ eingeteilt [10]. Die
aktuelle Leitlinie 2018 derATS/ERS/JRS/
ALAT definiert jetzt vier HRCT-Grup-
pen: „UIP-Muster“, „wahrscheinliches
UIP-Muster“, „unbestimmt (indetermi-
nate) für UIP“ und „alternative Diagno-
se“ [11]. Bei UIP/IPF-typischer Klinik
gemäß aktueller ATS/ERS/JRS/ALAT-
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Abb. 18 Hochauflösende Computertomographie (HR-CT) der Lunge. In den apikalen Lungenabschnitten (a) finden sich
multiple zentrilobuläreMilchglasnoduli, in den basalen Lungenabschnitten (b)Milchglasinfiltratemit angedeutetem
Mosaikmuster. CT-morphologisch kein Nachweis einer Fibrose

Leitlinie und radiologischem „UIP-Mus-
ter“ kann die Diagnose einer IPF ohne
histologische Sicherung gestellt werden
[11].

Nur im Fall unklarer klinischer oder
radiologischer Befunde werden Resulta-
te der histologischenGewebebeurteilung
angestrebt. BAL, transbronchiale Zan-
genbiopsien oder Kryobiopsien können
in unklaren Fällen alternative Diagno-
sen ausschließen (z.B. durchGranulome,
Alveolitis ohne Fibrose), jedoch ist die
sichere Diagnose einer UIP bei unkla-
rer Radiologie in den kleinen, zentralen
Biopsien oft nicht sicher möglich [11].
Die MDD aller Befunde, eine Evaluati-
on bzgl. Umweltexpositionen, eine Me-
dikamentenanamnese und serologische
Untersuchungen zum Ausschluss einer
CTD werden für alle Patienten mit Ver-
dachtaufeine IPFalsneuerGoldstandard
empfohlen [2, 4, 11].

Höhere Interobserver-
übereinstimmung und Wertigkeit
der MDD

Die Interobservervariabilität zwischen
Pathologen bezüglich der Diagnose UIP
(UIP und wahrscheinliche UIP nach
IPF-Leitlinien 2011) vs. Nicht-UIP wur-
de in einer Studie an chirurgischen
Biopsien von 20 Patienten untersucht,
die von 11 Pathologen unabhängig be-
fundet worden sind. Obwohl sich eine
teils deutliche Variabilität der Diagnosen

zeigte, hat eine Gruppe von 6 Pathologen
sehr konkordante Diagnosen gestellt, die
deutlichmit demÜberleben korrelierten
[7]. Auch die Interobservervariabilität
bzgl. der radiologischen Diagnose „UIP-
Muster“ ist hoch. In einer Studie aus
dem Jahre 2016, die noch auf den al-
ten ATS/ERS/JRS/ALAT-CT-Thorax-
Kriterien von 2011 basierte, war die
Übereinstimmung für die Diagnose
„UIP“ unter Thoraxradiologen nur mo-
derat, unabhängig von der Erfahrung
der Radiologen [17].

Die Interobservervariabilität zwi-
schen MDT weltweit wurde ebenfalls
untersucht und war gut für die Dia-
gnose IPF, mit besserer Trennung der
prognostischen Gruppen anhand der
MDD-Diagnose IPF verglichen mit der
Diagnose durch die individuellen ILD-
erfahrenen Kliniker [17].

Es wurde aber auch deutlich, dass die
MDT gute diagnostische Kriterien be-
nötigen, um eine Diagnose übereinstim-
mend stellen zu können. Am Bespiel der
chronischen HP sieht man, dass bei feh-
lenden einheitlichen diagnostischenKri-
terien der Konsens deutlich tiefer aus-
fällt [17]. Weiter muss erwähnt werden,
dass in der klinischen Routine nicht jede
interstitielle Erkrankung eindeutig einer
Gruppe zugeordnet werden kann. Un-
serer Erfahrung nach und in Überein-
stimmung mit den publizierten Daten
verbleiben ca. 10% der ILD auch nach
MDDinderGruppederunklassifizierba-

renILD[6].Letztendlich istdasMDTnur
so gut, wie die teilnehmenden Experten.
Auch hier gibt es Bemühungen, Experti-
se durch Videoübertragung an periphe-
re Zentren zu übermitteln, um qualitativ
hochwertige diagnostische Standards zu
sichern [5].

Die MDD etabliert sich mehr und
mehr als diagnostischer Standard und
integriert nun auch weitere Disziplinen
(z.B. die Rheumatologie [18]). Leitlinien
zur genauen Durchführung und Zusam-
mensetzungderMDDsind bisher jedoch
erst in der Erarbeitung [16].

Die Wertigkeit der MDD in der Dia-
gnosestellungsoll imFolgendenaneinem
Fall aus der klinischen Praxis untermau-
ert werden.

Kasuistik

Ein 50-jähriger Mann präsentierte sich
mit Nachtschweiß, intermittierendem
Fieber, einem unerklärten Gewichtver-
lust von 10kg innerhalb von 2 Monaten
und zunehmender Atemnot. Der Pa-
tient war aktiver Raucher (Zigarren)
ohne offensichtliche berufliche Expo-
sitionen. Er stellte sich mit Dyspnoe,
Tachypnoe und diskreten Zyanosezei-
chen vor. Auskultatorisch fanden sich
feinblasige Knistergeräusche bei ansons-
ten unauffälligem klinischen Status. Die
periphere Sättigung war mit 87% unter
Raumluft deutlich erniedrigt. In der ar-
teriellen Blutgasuntersuchung fand sich

Der Pathologe



Abb. 28 Nicht-anatomisches Lungenresektat (Wedge-Resektat) des Patientenmit den klassischen
histologischen Charakteristika einer subakutenHypersensitivitätspneumonitis: zentrilobuläre chro-
nische Bronchiolitis, schlecht geformte GranulomeundRiesenzellen undorganisierende Pneumonie

ein erniedrigter Sauerstoffpartialdruck
von 47mmHg bei kompensatorischer
Hyperventilation. Eine Lungenfunktion
war aufgrund von Husten und Atemnot
nicht durchführbar. Die ausführliche
Laboruntersuchung ergab keine weite-
ren diagnostischen Hinweise. Auch die
serologischen Marker waren insgesamt
unauffällig bezüglich einer rheumati-
schen Systemerkrankung.

In der Bronchoskopie war der ma-
kroskopische Befund unauffällig. Die
mikrobiologische Untersuchung der
BAL erbrachte keinen Nachweis von
Pathogenen. Zytopathologisch fand sich
in der extern durchgeführten Untersu-
chung ein gemischtes Entzündungsbild
mit prädominanter alveolärer Lympho-
zytose (44%), ohne Nachweis maligner
Zellen. Eine Subtypisierung der Lym-
phozyten wurde nicht durchgeführt.
Die zytopathologische Untersuchung
der Lymphknoten mittels EBUS ergab
gemäß externem Bericht keinen Mali-
gnitätsnachweis.

DasHRCTdesThorax zeigte eineme-
diastinale Lymphadenopathie, akzentu-
ierte hiläre Lymphknoten sowie in der
Lunge prädominant basale, symmetrisch
verteilte Milchglasinfiltrate und ubiqui-
täre, in den apikalen Lungenabschnit-
ten betonte zentrilobuläre Milchglasno-
duli. Zudem zeigte sich in den basalen
Lungenabschnitten angedeutet ein Ne-
beneinander von dichteren und weniger

dichten sekundären Lobuli, ein Befund,
der als Mosaikmuster beschrieben wird
(. Abb. 1).

Es erfolgte bei unklarer Diagnose eine
diagnostischeWedge-Resektion aus dem
Oberlappen und Unterlappen rechts, so-
wie eine mediastinale Lymphadenekto-
mie, die reaktive Lymphknotenverände-
rungen zeigte. In beiden Lungenpräpara-
ten fanden sich eine chronische, zentrilo-
buläre Entzündung, interstitielle und in
den Bronchiolarlumina gelegene Granu-
lome mit Riesenzellen und eine organi-
sierende Pneumonie mit Schaumzellma-
krophagenindenAlveolarluminaalsZei-
chen der Mikroobstruktion. Kein Nach-
weis von Aspirat und keine suppurative
Entzündung. Das histomorphologische
Bild war gut vereinbar mit einem sub-
akuten Stadium einer HP, histologisch
ohne Nachweis einer wesentlichen Fi-
brose (. Abb. 2).

Die Untersuchungsresultate des Pa-
tienten wurden dem MDT vorgestellt.
AufgrunddererhobenensuggestivenBe-
funde wurde die Umgebungsanamnese
erneut vertieft und ergab eine Neuan-
schaffung von Papageien wenige Monate
vor Auftreten der Symptome. Der Pa-
tient kümmerte sich um die Reinigung
des Käfigs. In der MDD wurde abschlie-
ßend die Diagnose einer subakuten HP
gestellt, ohne histologische oder radiolo-
gische Fibrosezeichen.

Eine HP entwickelt sich über eine
Typ-III- und Typ-IV-Hypersensitivitäts-
reaktion in dafür anfälligen Menschen
nach Antigenkontakt, d.h. nach Einat-
menvonmeist organischen Stäubenoder
Chemikalien [8]. Die HP wird abhän-
gig von der Symptomdauer/Ausprägung
der Fibrose in akut, subakut und chro-
nisch/fibrosiert eingeteilt, wobei bisher
allgemein akzeptierte Kriterien der Sta-
dieneinteilung fehlen. Bei prädisponier-
ten Patienten kann die Entzündung zu
einer zunehmenden Lungenfibrosierung
führen, die letztendlich in eine terminale
Lungenfibrose münden und eine Trans-
plantation notwendig machen kann. Um
die Entwicklung einer Lungenfibrose zu
vermeiden ist dringend eine Antigenka-
renz angezeigt.

Aufgrund der schweren Ausprägung
der klinischen Präsentation erhielt der
Patient eine systemische Steroidtherapie.
Daraufhin kam es zu einer raschen Bes-
serung seiner respiratorischen Situation.
Aufgrund des anamnestisch offensicht-
lichen Zusammenhangs wurde eine
Expositionsprophylaxe empfohlen. Die
Papageien wurden aus der häuslichen
Umgebung entfernt. Die im Verlauf
durchgeführten Lungenfunktionsprü-
fungen zeigten eine deutliche Besserung
sowohlderLungenvolumina, als auchder
Diffusionskapazität mit schlussendlicher
Normalisierung.

Da keine der in der Literatur beschrie-
benen histologischen Präsentationen ab-
solut beweisend für eine HP sind, und
z.B. auchbei Lungenparenchymverände-
rungen bei rheumatoider Arthritis oder
medikamentenassoziiert auftreten kön-
nen,wirddieDiagnose einerHP imMDT
gestellt [13]. Eine aktuelle internationa-
le Delphi-Befragungsstudie verdeutlicht
die praktische Wertigkeit der einzelnen
Informationsparameter Klink (Expositi-
on), Radiologie und Pathologie für die
algorithmischeDiagnosefindung [9].Die
Diagnostik kann jedoch schwierig sein,
da die Patienten häufig (ca. 50%) kei-
ne eindeutige Exposition aufweisen und
auch eine radiologische Unterscheidung
derHP v. a. im fibrosierten Stadiumnicht
immer möglich ist.

Aktuell werden verstärkt diagnosti-
sche Leitlinien der chronischen/fibro-
sierten HP diskutiert, da sich hier viele

Der Pathologe
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Unschärfen präsentieren. Diese wurden
z.B. in einer aktuellen Studie deutlich,
die eine sehr hohe Interobservervariabi-
lität (κ: 0,23) zwischen sieben erfahrenen
MDT in der Diagnose der fibrosierten
HP berichtet und die Notwendigkeit
einer besseren Standardisierung der
Diagnostik aufzeigt [17].

Fazit für die Praxis

4 Eine abschließende Diagnose einer
spezifischen interstitiellen Lungen-
erkrankung sollte Leitliniengerecht
in interdisziplinärer Zusammenarbeit
im multidisziplinären Team beste-
hend aus Pneumologie, Radiologie
und Pathologie gestellt werden.

4 Die Pathologie leistet durch zytolo-
gische Untersuchung der bronchoal-
veolären Lavage und histologische
Untersuchung von transbronchia-
len Zangenbiopsien, Kryobiopsien
und chirurgischen Biopsien (Wedge-
Resektaten) sowie durch Diskussi-
onsbeiträge in der multidisziplinären
Diskussion einen wichtigen Beitrag
zur abschließenden Diagnosestel-
lung.
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