
Eine Empfehlung derTherapie ILD
Medikamentöse Therapie

Immunsuppression
Erstlinientherapie
Prednisolon (Aprednislon®)
Beginn üblicherweise mit 0,5-1 mg/kg/d
Dosisreduktion und Therapiedauer unterschiedlich, je nach ILD 
& Verlauf

Zweitlinientherapie
Azathioprin (zB Imurek®)
Vor Beginn TPMT-Allele bestimmen, bei  reduzierter Aktivität 
AZA nicht empfohlen
Übliche Dosierung: 1,5-2,5 mg/kg (max. 150 mg/d), stufenweise 
 Steigerung
regelmäßige Laborkontrollen
Mycophenolat-Mofetil (zB CellCept®)
Übliche Dosierung: 0,5-1 g alle 12h, max. 3g/d
stufenweise Steigerung, regelmäßige Laborkontrollen
Methotrexat (Ebetrexat®)
Übliche Dosierung: 10-30 mg 1x pro Woche
Folsäure am Tag nach MTX geben
regelmäßige Laborkontrollen
Andere: Rituximab, Infl iximab, Cyclophosphamid...

Antifi brotische Therapie
Nintedanib (Ofev®)
150 mg 1-0-1, p.o., je nach NW Dosisreduktion 100 mg 1-0-1 
möglich
Häufi gste Nebenwirkungen: Durchfall, Leberfunktionsstörung
Pirfenidon (Esbriet®) 
Dosierung: 3 x 3 Tabletten von 267 mg, insg. 2403 mg pro Tag 
 Aufdosierung in 2 Wochen
Häufi gste Nebenwirkungen: Leberfunktionsstörung, Phototoxizität

PPI: bei klinischen Hinweisen auf Refl ux, zB Pantoprazol 20 mg 
0-0-1

Nichtmedikamentöse Therapie
• Nikotinkarenz bei allen ILDs bzw. Rauchentwöhnung
• Impfungen (Pneumokokken, Infl uenza, COVID-19, Herpes 

zoster, Pertussis)
• Begleiterkrankungen optimal behandeln
• Lungentransplantation rechtzeitig erwägen
• Über Selbsthilfegruppen informieren
• Psychosoziale Unterstützungsoptionen ausschöpfen
• Pneumologische Rehabilitation, da 
» Steigerung der körperlichen Leistungsfähigkeit 
» Verbesserung der Lebensqualität 
» Abschwächung der klinischen Symptome
» Linderung der psychischen Komorbiditäten

• Langzeit O2 Therapie, Indikation pO2 < 55 mmHg, SO2 < 90%
• Palliativmedizinische Maßnahmen, ggf. Kontakt mit Pallia-

tivteam 
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Kriterien: Prog. pulmonale Fibrose (PPF)
(mind. 2 von 3 – binnen eines Jahres)

Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, et al. Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and 
Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults: An Offi  cial ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice 
Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2022 May 1;205(9):e18-e47. 

Diff . Diagnose pulmonaler Granulome 
• Infektionen: 

• Viren – Masern 
• Bakterien – Mykobakterien, Brucellose, Chlamydien…
• Pilze – Aspergillose, Blastomykose, Coccidioidomykose…
• Helminthen: Schistosomiasis, Trichinosis, Filariasis

• Sarkoidose
• bronchozentrische Granulomatose
• entzündliche Darmerkrankungen
• Exogen Allergische Alveolitis (EAA) 
• Pneumokoniosen

• Metalle – Beryllium, Aluminium, Titanium
• Chemikalien – Talkum, Silikate, Mineralöl

• Pulmonale Langerhans Zell Histiozytose (PLCH)
• Autoimmunerkrankungen- RA-ILD, Vaskulitiden 
• Aspirationspneumonie ( Fremdkörperreaktion)

Lungentransplantation (LuTX)
Frühzeitig an LuTX denken!

Tel. Nr. LuTX Ambulanzen 
AKH Wien 01 40400 69070
LKH Natters 050 504 86351
Ordensklinikum Linz Elisabethinen   07676 4204

Wichtige Adressen 
• Medikamentendatenbank: www.pneumotox.com
• Liste der ILD Ambulanzen: www.ogp.at/mitglieder
• Selbsthilfegruppe Lungenfi brose Forum Austria: 

www.lungenfi broseforum.at, Helpline 0664/75502225
• Schulungsvideos www.selpers.com/Lungenfi brose

Verschlechterung respiratorische Symptome

Verschlechterung Lungenfunktion:
• Abfall FVC ≥ 5 % des Sollwertes
• Abfall DLCO ≥ 10 % des Sollwertes

Radiologische Krankheitsprogression:
• Zunahme von Ausmaß oder Schweregrad  Traktionsbri(ol)ektasen
• Neue Milchglasverschattung mit  Traktionsbronchiektasen
• Neue feine Retikulationen
• Zunahme Ausmaß und Deutlichkeit von  Retikulationen
• Neues oder Zunahme von Honeycombing
• Zunehmender Volumensverlust von Lungenlappen

Expositionsanamnese und HRCT
BAL +/- Zangenbiopsie

ILD-Board:
Hohe diagnostische 

Sicherheit für HP

Unklar; 
ILD-Board

Kryobiopsie oder chirurgische 
Lungenbiopsie erwägen

ILD-Board

Exposition positiv UND 
typisches HRCT UND 
BAL-Lymphocytose

Alle anderen Kombina-
tionen von Exposition, 

HRCT und BAL

Raghu G, Remy-Jardin M, Ryerson CJ, et al. Diagnosis of Hypersensitivity Pneumonitis in Adults. 
An Offi  cial ATS/JRS/ALAT Clinical Practice Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2020 Aug 
1;202(3):e36-e69. Erratum in: Am J Respir Crit Care Med. 2021 Jan 1;203(1):150-151. 
Erratum in: Am J Respir Crit Care Med. 2022 Aug 15;206(4):518. 

Raghu G, Remy-Jardin M, Richeldi L, et al. Idiopathic Pulmonary Fibrosis (an Update) and 
Progressive Pulmonary Fibrosis in Adults: An Offi  cial ATS/ERS/JRS/ALAT Clinical Practice 
Guideline. Am J Respir Crit Care Med. 2022 May 1;205(9):e18-e47. 

Diagnosealgorithmus EAA 

Diagnosealgorithmus IPF

HRCT

IPF Andere Diagnose

BAL ± TBLC SLB

UIP/ probable UIP
HRCT

Indeterminate für UIP/ 
alternative Diagnose

ILD Board

ILD Board

Bestätigung bestimmter 
Diagnose (inkl. HRCT)

Verdacht auf IPF

Mögliche UrsachenNEIN

NEIN
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