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Editorial 79

Nach dem ersten Statement zur idiopathischen
pulmonalen Fibrose (IPF) aus dem Jahre 2000 [1],
welches als typisches Konsensus-Statement auf
Expertenmeinung basierte, wurde im Jahre 2011
die internationale IPF-Leitlinie publiziert, bei
welcher die Empfehlungen zur Diagnostik und
Therapie nach einer evidenzbasierten GRADE-
Methodik anhand von konkreten Fragen verfasst
wurden [2]. Die beiden Autoren dieses Editorials
waren an der Erstellung der internationalen Leit-
linie beteiligt. Uns und anderen europäischen
Beteiligten wurde klar, dass die internationale
IPF-Leitlinie inhaltlich an nationale Verhältnisse
anzupassen sei. Deutsche Experten wurden ins
Boot geholt und unter der Schirmherrschaft der
DGP wurde am 03.12.2011 in Bochum eine Kon-
sensuskonferenz abgehalten.
Wozu brauchen wir überhaupt eine eigene IPF-
Leitlinie? Warum reicht die internationale Leit-
linie nicht aus? Die Beantwortung dieser Fragen
ergibt sich beim Lesen der deutschen Leitlinie
[3]. Die Änderungen im Vergleich zur internatio-
nalen Leitlinie sind in kursiver Schrift hervorge-
hoben. Neben den Besonderheiten des deutschen
Gesundheitssystems und den Gepflogenheiten
der deutschen Pneumologen sind auch wesent-
liche Änderungen in der medikamentösen Thera-
pie aufgegriffen worden, nachdem in den letzten
2 Jahren neue, wegweisende Studien veröffent-
licht wurden.
Im diagnostischen Teil der neuen internationalen
IPF-Leitlinie wird herausgestellt, dass nun ein
UIP-Muster im HR-CT (das bedeutet den Nach-
weis von subpleuralen Honigwaben) den gleichen
diagnostischen Wert hat wie der Nachweis eines
UIP-Musters in der chirurgischen Lungenbiopsie.
Bei diesen Patienten muss zur sicheren IPF-Diag-
nose, im Gegensatz zum IPF-Statement aus dem
Jahr 2000, keine chirurgische Lungenbiopsie
mehr durchgeführt werden. Auf die Major Criteria
und Minor Criteria wurde verzichtet, da diese
eine Einschränkung der Diagnose der IPF auf Pa-

tienten mit pathologischer Lungenfunktion be-
deuten würde. Die IPF wird nun zunehmend
durch Zufallsbefunde beispielsweise im Rahmen
einer kardialen CT-Diagnostik erkannt, sodass
die Lungenfunktion durchaus normal ausfallen
kann. Nach den alten Major Criteria, die alle 4 er-
füllt sein mussten, wäre die Diagnose in diesen
Fällen nicht möglich gewesen. Es ist aber darauf
hinzuweisen, dass die klinischen Kriterien, z.B.
höheres Lebensalter, die klinischen Befunde mit
Knisterrasseln und Uhrglasnägeln/Trommelschle-
gelfingern, der chronische Krankheitsbeginn, alle
im Text des Dokumentes als Definition der Krank-
heit und den typischen charakteristischen klini-
schen Befunden, die erfüllt sein müssen, enthal-
ten sind.
Eine Abweichung in der nationalen Leitlinie fin-
det sich beim Stellenwert der BAL. Diese Unter-
suchung wird international nicht empfohlen
(schwache Empfehlung dagegen), nach deutscher
Expertenmeinung sollte zur Abgrenzung von Dif-
ferenzialdiagnosen bei Verdacht auf IPF die BAL
durchgeführt werden (schwache Empfehlung
dafür). Mit der Einführung der neuen Krankheits-
kategorie „wahrscheinliche IPF“ in der internatio-
nalen Leitlinie wird der klinischen Realität Rech-
nung getragen, dass die IPF-Diagnose nicht in
allen Fällen eindeutig gestellt werden kann; dabei
betritt die Leitlinie Neuland, da bisher nicht ge-
klärt ist, ob und wie sich die hierunter einzuord-
nenden Patienten hinsichtlich Prognose und
Therapieansprechen von solchen mit definitiver
IPF unterscheiden. Andererseits kann die Berück-
sichtigung dieser Kategorie in zukünftigen Stu-
dien wichtige neue Erkenntnisse liefern.
Bezüglich der Pharmakotherapie sind seit Publi-
kation der internationalen Leitlinie neue Erkennt-
nisse hinzugekommen. In der PANTHER-Studie
wurde der Triple-Therapiearm bestehend aus
Prednisolon, Azathioprin und N-Acetylcystein
vorzeitig abgebrochen, da deutlich mehr uner-
wünschte Nebenwirkungen und Todesfälle im
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Triple-Therapiearm im Vergleich zum Plazeboarm aufgetreten
sind [4]. Daher wird in der deutschen Leitlinie eine stark negative
Empfehlung gegen die Triple-Therapie ausgesprochen. Es bleibt
bei einer schwach negativen gegen die ACC-Monotherapie. Basie-
rend auf einer Pilotstudie [5] war die Antikoagulation in der in-
ternationalen Leitlinie mit einer schwach negativen Empfehlung
versehen, was bedeutet, dass Patienten nach entsprechender In-
formation über die Risiken damit behandelt werden können.
Nach der inzwischen vorliegenden Publikation der US-amerika-
nischen Antikoagulationsstudie, welche wegen fehlendem Effekt
und gesteigerter Mortalität in der Warfaringruppe ebenfalls vor-
zeitig abgebrochen wurde [6], erhielt auch diese Therapie in der
deutschen Leitlinie eine stark negative Empfehlung. Da neue Da-
ten zu Pirfenidon vorliegen [7,8] und unter Würdigung der Ge-
samtheit der zu Pirfenidon verfügbaren Studiendaten sowie neu-
er Daten zur Prognoserelevanz des Studienendpunkts „Abfall der
forcierten Vitalkapazität“ [9] wurde für Pirfenidon eine schwach
positive Empfehlung ausgesprochen, im Gegensatz zur schwach
negativen Empfehlung in der internationalen Leitlinie. Basierend
auf dieser Datenlage wurde Pirfenidon zur Behandlung der IPF-
Patienten mit geringem oder moderatem Schweregrad in Europa
zugelassen.
In diesem Editorial haben wir knapp die wichtigsten Unterschie-
de zwischen der nationalen und der internationalen Leitlinie zu-
sammengefasst. Wir wünschen uns, dass die nationale Leitlinie
auf nachhaltigere Resonanz als die internationale stoßen wird.
Damit wird hoffentlich auch ein Beitrag geleistet, um das zukünf-
tige Management unserer IPF-Patienten zu verbessern.
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