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Zusammenfassung 

 

Die interstitiellen Lungenerkrankungen umfassen eine Vielzahl an nicht malignen, 

chronischen Lungenkrankheiten, deren Klassifikation sich im Laufe der Zeit häufig 

verändert hat. Viele Krankheitsbilder weisen charakteristische Merkmale auf, 

wodurch eine sichere Diagnose möglich ist. Jedoch kann es auch vorkommen, 

dass sich die Krankheiten in ihrer klinischen und radiologischen Darstellung 

überschneiden, wodurch eine Zuordnung erheblich erschwert wird und in 

manchen Fällen sogar gar nicht möglich ist. Hierbei ist vor allem eine 

multidisziplinäre Zusammenarbeit zwischen Radiologen/Radiologinnen, 

Pathologen/Pathologinnen und Pulmologen/Pulmologinnen essentiell. Um eine 

adäquate radiologische Befundung durchführen zu können, ist es unabdingbar mit 

der Anatomie der Lunge vertraut zu sein. Hierbei kommt vor allem dem 

sekundären Lobulus sowie dem pulmonalen und peribronchovaskulären 

Interstitium eine besondere Bedeutung zu, da diese Strukturen maßgeblich für die 

Kategorisierung der interstitiellen Lungenerkrankungen sind. Um die 

verschiedenen radiologischen Spektren dieser Erkrankung besser verstehen zu 

können, wird genauer auf ihre radiologischen Merkmale eingegangen. Da eine 

Beschreibung aller interstitieller Lungenerkrankungen den Rahmen dieser Arbeit 

sprengen würde, wurde die Gruppe der idiopathischen interstitiellen Pneumonien 

vorrangig für die genauere Beschreibung ausgewählt. Vor allem die HR-CT steht 

bei der radiologischen Diagnostik im Mittelpunkt, da durch sie eine genauere 

Diagnostik möglich ist. Durch einige typische Befunde, die in der HR-CT 

dargestellt werden können, ist es möglich, auf invasive Untersuchungen wie etwa 

eine Lungenbiopsie zu verzichten. Weiters sollte das Augenmerk auf der 

Differentialdiagnostik liegen, da sich die verschiedenen Krankheiten sehr ähnlich 

in der Bildgebung präsentieren können. Eine umfangreiche Darstellung über die 

möglichen Verteilungen, Merkmale und Muster der interstitiellen 

Lungenerkrankungen ist daher enorm wichtig für eine Unterscheidung dieser. 

Außerdem wird noch auf die diagnostischen Möglichkeiten eingegangen. 
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Abstract  

 

Interstitial lung diseases include a variety of non-malignant, chronic lung diseases. 

The classification has been changed frequently over time. Some of the diseases 

may have characteristic features that enable a reliable diagnosis. However, it may 

also happen that the diseases overlap in their clinical and radiological 

presentation, making assignment much more difficult and in some cases even 

impossible. Above all, a multidisciplinary collaboration between radiologists, 

pathologists and pulmonologists is essential. In order to be able to perform an 

adequate radiological evaluation, it is important to be familiar with the anatomy of 

the lungs. The secondary lobulus and the pulmonary and peribronchovascular 

interstitium have special significance, because these structures are decisive for 

the categorization of interstitial lung diseases. In order to better understand the 

different radiological spectrum of these diseases, their radiological features will be 

discussed in more detail. Since a description of all interstitial lung diseases would 

go beyond the scope of this work, the group of idiopathic interstitial pneumonia 

was chosen primarily for a more detailed description. In particular, HR-CT is very 

important when it comes to radiological diagnostics, because it allows a more 

accurate diagnosis. Some typical findings that can be found in the HR-CT make it 

possible to avoid invasive examinations, such as a lung biopsy. Furthermore, the 

focus should also be on the possible differential diagnosis, since the different 

diseases can have a very similar presentation in the imaging. To make a confident 

differentiation between the various amounts of interstitial lung diseases, it is 

necessary to know about their distribution, features and patterns in HR-CT. 

Further diagnostic procedures will be discussed.  
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1 Einleitung 

 

Die idiopathischen interstitiellen Pneumonien (IIP) wurden bereits im Jahre 1969 

von Liebow und Carrington eingeteilt. Über die Jahre wurde die Klassifikation 

modifiziert und an die neuen Erkenntnisse der Radiologie, Klinik und Histologie 

angepasst. Die letzte Überarbeitung fand 2013 statt und wurde von der American 

Thoracic Society (ATS) und der European Respiratory Society (ERS) 

durchgeführt. Die Einteilung wird zwar anhand histologischer Kriterien getroffen, 

diese jedoch korrelieren mit spezifischen CT-Muster. (1-3) 

Obwohl die idiopathischen interstitiellen Pneumonien nicht zu den häufigsten 

Krankheitsbildern zählen, ist ein umfangreiches Wissen über ihre Darstellung in 

der Bildgebung unabdingbar. Die Merkmale von den IIP und anderen häufigen 

Krankheiten, wie etwa der Sarkoidose oder den Kollagenosen, können viele 

Ähnlichkeiten aufweisen. Umso wichtiger ist es daher, diese Krankheiten 

voneinander differenzieren zu können. Im Vordergrund dieser Arbeit stehen die 

radiologischen Merkmale. Trotzdem soll ein kurzer Überblick über weitere 

Faktoren, wie etwa Alter, Geschlechterpräferenz oder klinische Symptomatik 

gegeben werden, da eine multidisziplinäre Betrachtung des Krankheitsbildes oft 

erst eine eindeutige Diagnose ermöglicht. (2-4)  

Für die radiologische Beurteilung steht vor allem die HR-CT im Vordergrund. Mit 

der HR-CT können die Veränderungen genauer dargestellt werden als mit einem 

gewöhnlichen Röntgen. Die Genauigkeit der HR-CT liegt laut einigen Studien 

zwischen 57 und 95%. Weiters konnte sowohl die Spezifität als auch die Sensitivät 

erheblich verbessert werden. Durch die genaueren diagnostischen Möglichkeiten 

der HR-CT können auch oft invasive Diagnostiken, wie etwa die Lungenbiopsie, 

vermieden werden. (5-7)  
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2  Material und Methoden  

 

Die Erstellung dieser Arbeit wurde anhand einer Literaturrecherche durchgeführt. 

Die primär verwendete Quelle stellt die Datenbank PubMed dar. Weiters wurde 

auch mit Fachliteratur aus dem Internet und der Online-Bibliothek der 

Medizinischen Universität Graz gearbeitet.  

Zu den interstitiellen Lungenerkrankungen besteht derzeit eine große Anzahl an 

Publikationen. Ziel war es, einen Überblick über das vielfältige Spektrum der 

interstitiellen Lungenerkrankungen zu geben. Angefangen von anatomischen 

Grundlagen bis hin zu der sich mit der Zeit veränderten Klassifikation der 

interstitiellen Lungenerkrankungen. Anhand genauer und gründlicher Recherchen 

soll ein tieferer Einblick in deren Auswirkungen und Darstellungen gegeben 

werden, insbesondere unter Beachtung der radiologischen Bildgebung, die für die 

Diagnostik der interstitiellen Lungenerkrankungen unabdingbar ist.  
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3 Anatomische Grundlagen  

 

3.1 Aufbau der Lunge  

 

Die Lunge besteht aus zwei Lungenflügeln (Pulmo dexter et sinister). Sowohl der 

rechte als auch der linke besteht aus einem Ober- und Unterlappen. Zusätzlich 

besitzt der rechte Lungenflügel noch einen Mittellappen. Die Lappenunterteilung 

erfolgt durch Verschiebespalten, den sogenannten Fissurae pulmonis, die bis in 

die Nähe der Lungenpforten reichen. Durch die Fissuren, die von der Pleura 

visceralis ausgekleidet sind, ist es den Lappen möglich, sich während der Atmung 

gegeneinander zu verschieben. (8) 

Die Lungenpforte, die auch Hilum pulmonis genannt wird, befindet sich bei beiden 

Lungenflügeln an der medialen Seite. Durch diese Pforten treten Venen, Arterien, 

Nerven, Lymphgefäße und Bronchien in die Lungen ein bzw. aus.  

Die Lungenbasis liegt dem Zwechfell an, die Spitze erstreckt sich nach cranial bis 

in die obere Thoraxöffnung und kommt in der Pleurakuppel zum Liegen. (8) 

Vor dem vierten Brustwirbelkörper erfolgt an der Teilungsstelle der Luftröhre 

(Bifurcatio tracheae) die Aufteilung in einen rechten und linken Hauptbronchus 

(Bronchus principalis dexter et sinister). Der rechte Bronchus teilt sich in weiterer 

Folge in drei Lappenbronchien auf (Bronchi lobares superior, medius et inferior), 

wohingegen der linke Bronchus nur in zwei Lappenbronchien weiterverläuft 

(Bronchi lobares superior et inferior).  (8) 

Schließlich teilen sich die Lappenbronchien in Segmentbronchien auf, welche die 

einzelnen Gebiete in der Lunge keilbeinförmig versorgen. Grundsätzlich besitzen 

die rechte und linke Lunge jeweils zehn Segmente. Da es jedoch sehr oft 

vorkommt, dass das siebte Segment auf der linken Seite fehlt, zählt man hier in 

der Regel nur neun Segmente. In ungefähr 6-12 weiteren Teilungen werden die 

Segmentbronchien immer kleiner, der Durchmesser beträgt nur mehr 1mm. Fehlt 

auch noch der Knorpel, ist es ein klares Kennzeichen, dass es sich nun um 

Bronchioli handelt. Danach erfolgt eine weitere Teilung in Bronchioli terminales 

und anschließend in Bronchioli respiratorii. Aus diesen gehen nun die Ductuli 

alveolares hervor, die aus Alveolen bestehen und als kleinste respiratorische 
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Einheit gelten. Die Lunge eines Erwachsenen beinhaltet ca. 300-400 Millionen 

Alveolen. Zu einem Bronchiolus terminalis zählt man ungefähr 200 Alveolen. 

Gemeinsam werden sie als Azinus bezeichnet. (8) 

 

 

 

Abbildung 1: Segmentanatomie der Lunge (9)   
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Tabelle  1: Bennenung der Lungensegmente (10) 

Rechte Lunge Linke Lunge 

Lobus superior Lobus superior 

Segmentum apicale (I) Segmentum apicoposterius (I + II) 

Segmentum posterius (II)  

Segmentum anterius (III) 
 

Segmentum anterius (III) 

Lobus medius  

Segmentum laterale (IV) Segmentum lingulare superius (IV) 

Segmentum mediale (V) Segmentum lingulare inferius (V) 
 

Lobus inferior Lobus inferior 

Segmentum superius (VI) Segmentum superius (VI) 

Segmentum basale mediale (VII) [Segmentum basale mediale (VII)] 

Segmentum basale anterius (VIII) Segmentum basale anterius (VIII) 

Segmentum basale laterale (IX) Segmentum basale laterale (IX) 

Segmentum basale posterius (X) Segmentum basale posterius (X) 

 

 

3.2  Sekundärer Lobulus  

 

Dem sekundären Lobulus kommt eine besondere Bedeutung als anatomische 

Landmarke bei einer HR-CT zu. Er ist bekannt als die kleinste Einheit der Lunge, 

die in einer HR-CT erkennbar ist und aus bis zu zwölf Azini besteht. Der 

Durchmesser kann zwischen 1 und 2,5 cm variieren. Voneinander abgegrenzt 

werden die Lobuli durch interlobuläre Septen, die aus Bindegewebe bestehen. 

Lymphgefäße und Lungenvenen verlaufen innerhalb dieser Septen. Weiters sind 

auch Arterie und Bronchus im sekundären Lobulus bedeutsam. In der Peripherie 

der Lunge sind die sekundären Lobuli am größten und erscheinen als kuboide 

Form. Auch die Septen sind hier breiter mit einem Durchmesser von ungefähr 

100µm. Sowohl der Durchmesser als auch die Anzahl der Azini nehmen zum 

Zentrum hin ab. Auch die Bindegewebssepten werden schmäler und erscheinen 

zart. Typische Pathologien, die man anhand einer HR-CT im sekundären Lobulus 

erkennen kann, sind verdickte interlobuläre Septen und Krankheiten, bei denen es 

zu einer peripheren lobulären Verteilung sowie zu panlobulären und 

zentrilobulären Veränderungen kommt. (11, 12) 
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Abbildung 2: Vereinfachte Darstellung des sekundären Lobulus (11)  

 

 

3.3 Pulmonales Interstitium  

 

Das Interstitium wird in drei verschiedene Komponenten unterteilt. 

Zum einen gibt es das periphere Interstitium, das sich unterhalb der Pleura 

befindet. Weiters werden die interlobulären Septen aus diesem Bindewegebe 

gebildet. Das intralobuläre Interstitium, auch bekannt als parenchymales oder 

azinäres Bindegewebe, umhüllt die Alveoli und beinhaltet die Lungenkapillaren.  

Als letztes ist noch das peribronchovaskuläre Interstitium zu nennen, das die 

Bronchien, Arterien und Venen umgibt und mit ihnen vom Lungenhilus bis zur 

Ebene der respiratorischen Bronchioli zieht. Zusätzlich verbindet es die Gefäße 

mit den Bronchien. Das Bindegewebe erscheint konkav bis gerade, und obwohl 

sich am Hilum viele Lymphknoten befinden, behält es auch hier eine konkave 

Form. Durch das intralobuläre Interstitium ist es mit dem peripheren Interstitium 

verbunden. (13, 14) 
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3.4 Peribronchovaskuläres Interstitium 

 

3.4.1 Normale CT-Befundung   

 

Da sich viele pathologische Prozesse entlang des peribronchovaskulären 

Interstitiums abspielen, ist dessen Interpretation enorm wichtig. Das 

peribronchovaskuläre Interstitium erscheint als lockeres Bindegewebe, das die 

Pulmonalgefäße und Bronchien sowohl verbindet als auch umgibt. Ebenso der 

konkave oder gerade Rand ist erfassbar. (14) 

Eine Krankheit, bei der das peribronchovaskuläre Interstitium betroffen ist, ist zum 

Beispiel die Sarkoidose. Anhand einer HR-CT ist es möglich, kleine Knoten, die 

typisch für die Erkrankung sind, entlang des peribronchovaskulären Interstitiums 

zu erkennen. Sollte es zu einer Verdickung des peribronchovaskulären 

Interstitiums kommen, das neben der Sarkoidose noch bei vielen weiteren 

Lungenerkrankungen auftreten kann, ist auch dies mittels einer HR-CT darstellbar. 

Auch um eine Läsion des Hilums zu erkennen ist es nötig, zwischen einem 

normalen und pathologisch veränderten Interstitum unterscheiden zu können.   

(15, 16) 

 

3.4.2 Pathologische CT-Befunde 

 

Das peribronchovaskuläre Interstitium kann bei einigen Erkrankungen verändert 

erscheinen. Dies ist oft bei jenen, die entlang der Lymphbahnen wachsen, wie 

zum Beispiel bei der Sarkoidose, bei malignen Lymphomen oder bei der 

Lymphangiosis carcinomatosa der Fall. Charakteristisch ist hier vor allem der 

Zuwachs von Bindegewebe, das die Bronchien und Pulmonalgefäße verbindet 

und umgibt, sowie die Verdickung des bronchovaskulären Bündels. (14) 

Da sich sehr viele Lymphknoten nahe des Hilus im peribronchovaskulären 

Bindegewebe befinden, kann sich auch hier eine krankhafte Veränderung derer 

auf das Interstitium auswirken. So ist es möglich, dass sich das Bindegewebe 

bezüglich der Größe oder Form verändert. Darüber hinaus können pathologisch 
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veränderte Lymphknoten dazu führen, dass sich das Interstitium derartig 

vergrößert, dass es zu Gefäßkompressionen oder sogar zu einer Protrusion in 

Richtung Lungenparenchym kommen kann. Die Hilumgefäße können durch 

vergrößerte Lymphknoten auch verschoben oder verformt werden.  

Die Beurteilung des Hilums ist bei Tumorerkrankungen enorm wichtig, jedoch 

erreicht hier die CT in manchen Fragestellungen ihre Grenzen. Denn ob ein 

Lymphknoten tatsächlich Metastasen enthält oder nicht, kann mit 100%-iger 

Sicherheit nur über eine histologische Untersuchung festgestellt werden. Bei der 

Bildgebung kann dieser durch eine Vergrößerung auffällig erscheinen, obwohl er 

keinerlei Tumorzellen beinhaltet. Im Gegenzug kann ein normal großer 

Lymphknoten jedoch Metastasen enthalten. (14, 17) 

Dank der fortschreitenden Entwicklung ist es mit einer Spiral-CT möglich kleine 

endobronchiale Tumore festzustellen. Weiters ist erkennbar, ob es durch zentrale 

Tumore zu einer Invasion des peribronchovaskulären Interstitiums und der darin 

enthaltenen Bronchien und Gefäße gekommen ist oder nicht. Das bildgebende 

Verfahren fließt auch maßgeblich in die Entscheidung mit ein, ob operiert werden 

kann oder nicht, und wenn ja, welche Operationsart geeignet ist. (14) 
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4 Interstitielle Lungenerkrankungen 

 

4.1 Allgemein 

 

Interstitielle Lungenerkrankungen (ILD), die auch als diffuse parenchymale 

Lungenerkrankungen (DPLD) bekannt sind, sind der Oberbegriff für eine Reihe 

von heterogenen, chronischen, nicht malignen Lungenerkrankungen, die das 

Lungenparenchym betreffen. Im Parenchym äußern sich die Erkrankungen durch 

verschiedene Muster, wie zum Beispiel Fibrosen oder Entzündungen.  

Die dabei geschädigten Strukturen sind die Alveolen und deren Epithel, das 

Kapillarendothel und sowohl das perivaskuläre als auch lymphatische Gewebe. 

Auch die peripheren Atemwege sind betroffen.Trotz unterschiedlichster Ursachen 

weisen die interstitiellen Lungenerkrankungen oft ähnliche klinische, radiologische 

und pathophysiologische Merkmale auf, womit die Diagnose erschwert wird.   

(18-20) 

Da sich die einzelnen Krankheitsbilder bezüglich Therapie, Verlauf und Prognose 

deutlich unterscheiden können, ist es notwendig frühzeitig die richtige Diagnose zu 

stellen. So wäre es zum Beispiel vor allem bei der idiopathischen pulmonalen 

Fibrose (IPF) fatal diese nicht zu erkennen, da diese eine sehr schlechte 

Prognose mit hoher Mortalität aufweist. Die mittlere Überlebenszeit beträgt 

lediglich 3-5 Jahre. (21) 

 

4.2 Einteilung der interstitiellen Lungenerkrankungen 

 

Das umfangreiche Gebiet der interstitiellen Lungenerkrankungen umfasst zwei 

große Bereiche, nämlich Krankheiten, deren Ursache bekannt ist und Krankheiten, 

deren Ätiologie noch nicht geklärt werden konnte. Zur ersten Gruppe gehören 

Lungenerkrankungen, die durch Medikamente, Strahlen oder inhalative Noxen wie 

Gase, Dämpfe oder Stäube hervorgerufen werden. Weiters werden auch 

systemische Erkrankungen wie Kollagenosen mit interstitiellen 
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Lungenerkrankungen assoziiert. Dazu gehören unter anderem die rheumatoide 

Arthritis (RA), die progressive systemische Sklerose (PSS), die Dermatomyositis 

(DM) und die Polyomyositis (PM). (22) 

Zu der zweiten Gruppe zählt man idiopathische interstitielle Lungerkrankungen 

(ILD), granulomatöse Lungenerkrankungen und andere, oft seltenere Formen wie 

die Lymphangioleiomyomatose (LAM), die Langerhanszell-Histiozytose (HX), die 

eosinophile Pneumonie und die Alveolarproteinose (PAP). Die wichtigsten 

Vertreter der granulomatösen Lungenerkrankungen sind die Sarkoidose und die 

exogene allergische Alveolitis. Die idiopathischen interstitiellen 

Lungenerkrankungen sind eine große Subgruppe, auf deren weitere Einteilung im 

nächsten Abschnitt eingegangen wird. (22) 

Ursprünglich wurden die ILD nach ihrem histologischen Muster in unterschiedliche 

Gruppen eingeteilt. 2002 wurde von der American Thoracic Society (ATS) und der 

European Respiratory Society (ERS) der neue Überbegriff diffuse parenchymale 

Lungenerkrankungen (DPLD) eingeführt, der verdeutlichen soll, dass das 

Lungenparenchym im Fokus der Erkrankungen steht. Darüber hinaus sollen so die 

DPLD besser von jenen Lungenerkrankungen unterschieden werden, welche in 

erster Linie die Atemwege und Blutgefäße involvieren. (22) 

 

 

Abbildung 3: Darstellung der diffusen parenchymalen Lungenerkankungen (20) 
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4.3 Klassifikation der idiopathischen interstitiellen Pneumonien 

 

4.3.1 Ältere Klassifikationen  

 

Die erstmalige Einteilung der idiopathischen interstitiellen Pneumonien (IIP) wurde 

1969 von Liebow und Carrington durchgeführt. Das entscheidende Kriterium für 

die Einteilung war damals die Histologie. Die IIP wurden in 5 Gruppen 

untergliedert: die gewöhnliche interstitielle Pneumonie (UIP), die 

Riesenzellpneumonie (GIP), die desquamative interstitielle Pneumonie (DIP), die 

lymphoide interstitielle Pneumonie (LIP) und die bronchiolitische interstitielle 

Pneumonie (BIP). (1) 

1997 wurde die Klassifikation von Colby und Müller verändert und ergänzt. 

Sie beinhaltete nach wie vor die gewöhnliche interstitielle Pneumonie (UIP) und 

die desquamative interstitielle Pneumonie (DIP). Die bronchiolitische interstitielle 

Pneumonie (BIP) wurde zur Bronchiolitis obliterans mit organisierender 

Pneumonie (BOOP). Zwei neue Bezeichnungen wurden hinzugefügt: die akute 

interstitielle Pneumonie (AIP) und die nicht-spezifische interstitielle Pneumonie 

(NSIP). (23) 

Ebenfalls 1997 beschäftige sich Katzenstein mit einer Aktualisierung der 

Klassifikation. Eingeteilt wurde in gewöhnliche interstitielle Pneumonie (UIP), 

akute interstitielle Pneumonie (AIP), nicht-spezifische interstitielle Pneumonie 

(NSIP) und desquamative interstitielle Pneumonie (DIP) / respiratorische 

Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung (RB-ILD). (20) 

Die American Thoracic Society (ATS) und die European Respiratory Society 

(ERS) veröffentlichten 2002 eine neue Klassifikation der interstitiellen 

Lungenerkrankungen. Diese Version enthielt folgende Einteilung: idiopathische 

Lungenfibrose (IPF), nicht-spezifische interstitielle Pneumonie (NSIP), kryptogene 

organisierende Pneumonie (COP), akute interstitielle Pneumonie (AIP), 

respiratorische Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung (RB-ILD), 

desquamative interstitielle Pneumonie (DIP) und lymphoide interstitielle 

Pneumonie (LIP). (2, 3) 
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4.3.2 Aktuelle Klassifkation  

 

Die Klassifikation wurde 2013 überarbeitet und so den neuen Erkenntnissen der 

Wissenschaft besser angepasst. Da das Spektrum der interstitiellen 

Lungenerkrankungen sehr groß ist, ist vor allem ein multidisziplinärer Ansatz für 

die Diagnostik von großer Bedeutung. Wichtige Berufsgruppen hierbei sind 

Kliniker/Klinikerinnen, Radiologen/Radiologinnen und Pathologen/Pathologinnen. 

(2, 3) 

Die idiopathischen interstitiellen Pneumonien werden in 4 Gruppen eingeteilt: 

1. Chronisch fibrosierende idiopathische interstitielle Pneumonien 

2. Raucherassoziierte idiopathische interstitielle Pneumonien 

3. Akute oder subakute idiopathische interstitielle Pneumonien 

4. Seltene idiopathische interstitielle Pneumonien (2) 

Zur ersten Gruppe werden die idiopathische pulmonale Fibrose (IPF) und die  

nicht-spezifische interstitielle Pneumonie (NSIP) gezählt. Zu den durch Rauch 

bedingten Pneumonien gehören die respiratorische Bronchiolitis mit interstitieller 

Lungenerkrankung (RB-ILD) und die desquamative interstitielle Pneumonie (DIP). 

Die akute idiopathische interstitielle Pneumonie (AIP) und die kryptogene 

organisierende Pneumonie (COP) werden in die dritte Gruppe eingeordnet. Neben 

der lymphoiden interstitiellen Pneumonie (LIP) wurde noch eine neue Erkrankung 

der vierten Gruppe der Klassifikation hinzugefügt, nämlich die idiopathische 

pleuroparenchymale Fibroelastose (IPPFE). Sollte eine eindeutige Zuordnung in 

diversen Fällen trotz multidisziplinärer Zusammenarbeit nicht möglich sein, werden 

diese als unklassifizierbar angesehen. (2) 
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5 Radiologische Merkmale interstitieller 
Lungenerkrankungen in der HR-CT 

 

Das breite Spektrum der interstitiellen Lungenerkrankungen kann sich auf 

vielfältigste Art und Weise in der Bildgebung präsentieren. Oft ist dadurch die 

Diagnose eine echte Herausforderung und verlangt eine interdisziplinäre 

Zusammenarbeit zwischen Radiologen/Radiologinnen, Pathologen/Pathologinnen 

und Pulmologen/Pulmologinnen. In der Klinik äußern sich die Erkrankungen meist 

recht unspezifisch durch Atemnot und Husten, jedoch trifft dieses klinische Bild auf 

viele der Krankheiten zu, was eine genaue Diagnose weiter erschwert. (24-26) 

Vor allem in den letzten zwei Jahrzehnten hat die Bedeutung der HR-CT für die 

Diagnostik immens zugenommen und ist daher nicht mehr wegzudenken. Aber 

nicht nur für die Erstellung der Diagnose, sondern auch für die Prognose oder 

Auswahl einer weiterführenden Diagnostik ist sie essentiell. Meistens kann 

nämlich durch das Vorhandensein charakteristischer Muster in der HR-CT mit 

einem dazu passenden klinischen Befund eine invasive Diagnostik wie z.B. eine 

bronchoalveoläre Lavage oder eine Lungenbiopsie vermieden werden. 

Widersprechen sich die Befunde jedoch, oder sind die Bilder der HR-CT nicht 

eindeutig, ist es wichtig, auch die histopathologische Komponente 

miteinzubeziehen. Um auf eine endgültige Diagnose zu kommen, ist letztendlich 

oft eine Kombination von all diesen Diagnostiken nötig. (24-26) 

Die HR-CT ist anderen radiologischen Bildgebungen wie z.B einem Thoraxröntgen 

überlegen. Eine große Rolle dabei spielt die Möglichkeit, den sekundären Lobulus, 

der als die kleinste Einheit des Lungenparenchyms gilt, zu beurteilen. Sollte ein 

einziges HR-CT-Muster nicht wegweisend sein, erhöht sich bei mehreren 

verschiedenen HR-CT-Mustern die Chance, die richtige Diagnose zu finden. (5-7) 

Dennoch kommt es leider vor, dass viele Krankheitsbilder atypische Merkmale 

zeigen oder sich verschiedene Bilder überschneiden, sodass auch die HR-CT an 

ihre Grenzen stößt. Zumindest kann sie in weiterer Folge dabei behilflich sein, die 

Entscheidung für die nächsten, eventuell auch invasiven, diagnostischen Schritte 

zu treffen und vor allem bei Biopsien die erfolgversprechendste Stelle der Lunge 

auszuwählen. Sowohl Sensitivität als auch Spezifität in Bezug auf die 
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Krankheitsfindung konnten mit der HR-CT verbessert werden. Laut einigen 

Studien liegt die Genauigkeit der Diagnose sogar zwischen 57 und 95%. (5-7) 

Durch die Verwendung von sehr dünnen CT-Schichten und hochauflösenden 

Rekonstruktionstechniken ist es möglich, Veränderungen im gesamten 

Lungenparenchym ab einer Größe von 0,3 – 0,5  mm darzustellen, bei 

pathologischen Untersuchungstechniken mit einem Mikroskop beträgt das 

Sichtfeld lediglich 1cm. Mehrere Techniken stehen für die Anfertigung von HR-CT 

Bildern zur Verfügung. So kann die Bildgebung axial erfolgen, was den Vorteil 

einer geringeren Strahlendosis hat oder durch eine volumetrische Multidetektor-

CT. Meist werden die Bilder bei Inspiration in Bauch- oder Rückenlage erfasst. 

Ebenso ist eine dynamische Bildgebung in Exspiration möglich, um vor allem ein 

sogenanntes „Air-Trapping“, also eine pathologische Ansammlung von Luft, nicht 

zu übersehen. (5-7) 

 

5.1 Retikuläres Muster 

 

Bei dem retikulären Muster sind viele kleine lineare Verdichtungen zu erkennen, 

die in unterschiedliche Richtungen verlaufen. Dadurch ergibt sich ein netzartiges 

Muster. Es ist Ausdruck einer Verdickung des interstitiellen Bindegewebes, das 

durch eine Ablagerung von fibrösem Gewebe oder durch flüssige oder zelluläre 

Infiltration zustandekommen kann. Die nachfolgenden drei Befunde können mit 

dem retikulären Muster korrelieren oder es kann eine Kombination all jener 

vorliegen. (7, 27) 

 

5.1.1 Verdickte Interlobularsepten 

 

Ursache dieser ist meist eine Lymphangiosis carcinomatosa oder ein 

hydrostatisches Lungenödem. Die Linien verlaufen gerade, sind 1,5-2cm lang und 

1-2mm weit. Normalerweise liegen sie an der Lungenbasis und gehen von der 

Pleura aus. Sie sind im Röntgenbild als horizontale lineare Verschattungen 

sichtbar, auch bekannt als „Kerley B-Linien“. Die Form der verdickten Septen kann 

in der CT sowohl glatt, nodulär als auch irregulär sein. Dies ist für die 
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Differentialdiagnose von großer Bedeutung. Es ist auch möglich, dass verdickte 

Interlobularsepten in geringem Ausmaß bei gesunden Menschen vorkommen. 

Jedoch sind es nur wenige in der Anzahl, bei kranken Patienten/Patientinnen um 

einige mehr. Dieser Befund kann bei einer Vielzahl von Erkrankungen zu sehen 

sein. Hierbei ist es wichtig, auch die Klinik wie Symptome, Voranschreiten und 

Ausprägung dieser mit in die Befundung einfließen zu lassen, um schneller auf 

eine richtige Diagnose schließen zu können. (7, 13, 27, 28) 

 

 
  
Abbildung 4: HR-CT des Thorax; Verdickte noduläre Interlobulärsepten der linken Lungenbasis 

 

 

5.1.2 Honigwabenmuster 

 

Das Honigwabenmuster ist vor allem für die gewöhnliche interstitielle Pneumonie 

(UIP) typisch, kommt jedoch auch bei anderen Erkrankungen vor, die eine 

Parenchymdestruktion der Lunge verursachen. Es kommt zu einer Zerstörung der 

Lungenarchitektur durch eine Verdickung der intralobulären Septen und das Bild 
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erinnert, wie der Name schon sagt, an Honigwaben. Dieses Muster gehört unter 

anderem zu den sicheren Fibrosezeichen. In der CT finden sich mehrere 

subpleurale, dickwandige, glatte Zysten, die mit Luft gefüllt sind und eine Größe 

von 3-10 mm oder seltener sogar von bis zu 25 mm ereichen können. In späteren 

Stadien sind diese Zysten häufig in mehreren Schichten gestapelt. Die 

Honigwaben erscheinen im Röntgenbild als ringförmige Verschattungen mit einem 

Durchmesser von 3-10 mm. Mögliche morphologische Differentialdiagnosen sind 

das Emphysem, Traktionsbronchiolektasen und Zysten. (7, 27) 

 

 
 
Abbildung 5: HR-CT des Thorax; Honigwabenmuster und verdickte Interlobulärsepten 

 

 

5.1.3 Traktionsbronchiektasen und -bronchiolektasen  

 

Ausgelöst durch eine pulmonale Fibrose kommt es zu einer irregulären 

Erweiterung der Bronchien und Bronchiolen, die oft als korkenzieherartig 

beschrieben werden. Irrtümlicherweise können diese Dilatationen als Zysten bei 

Bronchiektasen oder als Mikrozysten bei Bronchiolektasen fehlgedeutet werden 

und erschweren somit eine Abgrenzung zu einem Honigwabenmuster. Sehr häufig 

kommen Traktionsbronchiektasen und Traktionsbronchiolektasen bei der 
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idiopathischen pulmonalen Fibrose (IPF) vor. Dieser Befund gehört ebenfalls zu 

den sicheren Fibrosezeichen. (7, 27, 29) 

  

 

Abbildung 6: Darstellung von Traktionsbronchiektasen  

 

 

5.2 Noduläres Muster 

 

Das noduläre Muster äußert sich durch zahlreiche runde Verdichtungen, die einen 

Durchmesser von 2-10 mm aufweisen. Die Verteilung kann von Oberlappen zu 

Unterlappen variieren. Des Weiteren ist auch wichtig, wie das Muster in Beziehung 

zum sekundären Lobulus steht. Weitere mögliche Verteilungsarten werden in den 

nächsten Abschnitten genauer erörtert. (7, 13) 

 

5.2.1 Perilymphatische Verteilung 

 

Die Strukturen, die von dieser Verteilung betroffen sind, sind das 

peribronchovaskuläre Interstitium, die Interlobulärsepten, die zentrilobuläre und 

die subpleurale Region. Da die Herde in Verbindung mit den Lymphwegen stehen, 
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sieht man diese Verteilung bei primär lymphatischen Krankheiten oder sonstigen 

Erkrankungen, die das Lymphsystem betreffen. Sehr häufige Beispiele sind vor 

allem die Sarkoidose und die Lymphangiosis carcinomatosa. Seltener sind die 

Silikose, die Amyloidose und die lymphoide interstitielle Pneumonie (LIP). (7, 27) 

 

5.2.2 Zentrilobuläre Verteilung 

 

Anatomisch gesehen wird damit die Region rund um einen sekundären 

pulmonalen Lobulus bezeichnet. Zu diesem Bereich gehören die terminalen 

Bronchiolen mit ihren dazugehörigen Pulmonalarterien und Lymphgefäßen und ein 

stützendes Bindegewebe. In der CT ist besonders die zentrilobuläre 

Pulmonalarterie darstellbar. Krankheiten, die mit dieser Verteilung in Verbindung 

stehen, sind meist bedingt durch bronchiale/peribronchiale oder 

vaskuläre/perivaskuläre Ursachen. Einige Beispiele hierfür wären die subakute 

hypersensitive Pneumonitis, die infektiöse Pneumonie oder Bronchiolitis, die 

Langerhanszell-Histiozytose, die follikuläre Bronchiolitis und die respiratorische 

Bronchiolitis-assoziierte interstitielle Lungenerkankung (RB-ILD). Oft geht mit einer 

zentrilobulären Verteilung auch ein sogenanntes „Tree-in-bud-Muster“ einher, das 

an einen Baum mit Knospen erinnert. Zu diesem Bild kommt es durch eine 

Zunahme des peribronchovaskulären Bindegewebes und durch eine Füllung der 

Lumina der Bronchioli mit Flüssigkeit, Schleim oder Eiter. Dadurch treten die 

zentrilobulären Strukturen noch deutlicher hervor. Das Muster ist gut in der HR-CT 

sichtbar, jedoch nicht in einem gewöhnlichen Lungenröntgen. Dieser Subtyp des 

zentrilobulären Musters ist meist mit infektiösen Erkrankungen, wie zum Beispiel 

der Bronchopneumonie oder der Tuberkulose, assoziiert. Seltener kommt es auch 

bei viralen Infektionen oder Pilzinfektionen vor. (7, 12, 27, 30) 
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Abbildung 7:  Darstellung des  „Tree-in-bud-Musters”  bipulmonal  

 

 

5.2.3 Zufällige Verteilung  

 

Die Rundherde verteilen sich wahllos im Bereich der interlobulären Septen, der 

Pleura und der peribronchovaskulären Region. Sie stehen in keinerlei Bezug zu 

dem sekundären Lobulus. Ebenso fehlt ihnen ein konstantes Muster. Die zufällige 

Verteilung der Herde kommt meistens bei hämatogenen Metastasen in der Lunge 

oder bei der Miliartuberkulose vor. (7, 27) 

 

5.3 Erhöhte Lungendichte 

 

5.3.1 Milchglastrübung 

 

Vor allem bei diesem Muster hat die HR-CT eine wichtige Bedeutung, da die 

peripheren Gefäße und Bronchialwände im Gegensatz zum Lungenröntgen 

sichtbar sind. Das Milchglasmuster ist definert als eine diskrete Anhebung der 

Lungendichte ohne Maskierung der Bronchialwände, der Gefäße und der Septen. 
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Die Milchglastrübung kann durch zahlreiche Ursachen zustandekommen. Verteilt 

sich der Blutfluss im Zuge einer Erkrankung, wie zum Beispiel 

Atemwegskrankheiten, einem Emphysem oder einer pulmonalen Thrombembolie, 

so kann dies zu einem erhöhten kapillaren Blutvolumen führen. Bei akuten oder 

chronischen infiltrativen Lungenerkrankungen kann es durch eine Veränderung 

der Lufträume und des interstitiellen Bindegewebes ebenfalls zu einer 

Milchglastrübung kommen. In den Alveolarräumen kann die Luft teilweise durch 

Flüssigkeit oder Gewebe ersetzt werden. Diese zwei Komponenten können auch 

zu einer Verdickung des Interstitiums führen. Einerseits sind also alveoläre 

Prozesse, bei denen es zu einer teilweisen  Verdrängung der Luft durch andere 

Substanzen kommt, als auch interstitielle Prozesse, bei denen eine diskrete 

Verdickung der Alveolarsepten auftritt, als Ursache für dieses Muster möglich.  

(27, 31) 

 

 
 
Abbildung 8: Darstellung des Milchglasmusters  
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5.3.2 Konsolidierung 

 

Bei der Konsolidierung können die Bronchialwände und Gefäße, im Gegensatz zu 

dem Milchglasmuster, nicht von der Dichteanhebung abgegrenzt werden werden. 

Ein weiterer Unterschied ist auch, dass die Luft ganz aus den Alveolarräumen 

verdrängt wird und durch andere Substanzen, wie zum Beispiel Exsudat bei einer 

Pneumonie, ersetzt wird. Eine rundliche Form ist bei der Konsolidierung nicht 

gegeben, was für die Differentialdiagnose von Raumforderungen von Bedeutung 

ist. (7, 13, 27) 

 

 
 
Abbildung 9: Peribronchovaskuläre und subpleurale Konsolidierungen der Lunge  
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5.4 Verringerte Lungendichte 

 

5.4.1 Emphysem 

 

Bei einem Emphysem kommt es distal der Endbronchiolen zu einer irreversiblen 

Erweiterung der Luftwege. Dabei werden auch die Alveolarwände zerstört. 

Lungenemphyseme können sich als verschiedene Krankheitsbilder manifestieren. 

Die wohl häufigste Art eines Emphysems ist das sogenannte zentrilobuläre 

Emphysem. Es ist nahe des sekundären Lobulus im oberen Lungenabschnitt 

lokalisiert. Vor allem bei Rauchern ist dies kein seltenes Krankheitsbild.  

Eine andere Form des Emphysems ist das panlobuläre Emphysem. Hierbei 

kommt es zu einer einheitlichen Erweiterung von allen Luftwegen. Es ist weitaus 

seltener als das zentrilobuläre Emphysem und wird oft bei einem angeborenen 

Eiweißmangel beobachtet. Bei dieser autosomal-rezessiven Erkrankung liegt ein 

Alpha-1-Antitrypsin-Mangel vor. Dieser Proteaseinhibitor hat die Aufgabe, 

proteolytische Enzyme, die die Lunge angreifen, zu inaktivieren. Die Zerstörung 

findet in beiden Lungen statt, durch die erhöhte Durchblutung im unteren 

Lungenabschnitt ist dieser jedoch stärker betroffen. Ein paraseptales Emphysem 

kann sich als honigwabenähnliches Muster in der Lunge präsentieren. Die 

Veränderung findet vor allem unterhalb der Pleura und zwischen den 

interlobulären Septen statt. (7, 32, 33) 

 
 
Abbildung 10: HR-CT Bild eines zentrilobulären Emphysems  
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5.4.2 Zyste 

 

Eine Zyste ist eine runde Struktur, deren Durchmesser meist 1 cm oder mehr 

beträgt. Innerhalb der epithelialen oder fibrösen Wände, die 2 mm oder weniger 

dünn sind, befindet sich meistens Luft, seltener Flüssigkeiten oder andere 

zelluläre Elemente. Zysten mit dickeren Wänden präsentieren sich meist bei einer 

Lungenfibrose im Endstadium als Honigwabenmuster. (13, 27, 34, 35)  

 

 
 
Abbildung 11:  CT-Bild einer Zyste  
 

 

5.4.3 “Headcheese”- Zeichen   

 

Hierbei kommt es zu einem Mischbild von verringerter, erhöhter und normaler 

Lungenverdichtung, die jedoch scharf voneinander abgegrenzt sind. Das 

„Headcheese“-Zeichen ist also eine Kombination von Transparenzverminderungen 

(michglasartigen Verdichtungen) und Transparenzerhöhungen. Es kann bei 

gemischt infiltrativen und obstruktiven Prozessen vorkommen. Krankheitsbilder, 

die mit diesem Zeichen assoziiert sind, sind: Bronchiolitis, Asthma, Sarkoidose, 

respiratorische Bronchiolitis und desquamative interstitielle Pneumonitis. Vor allem 
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bei der subakuten Hypersensitivitätspneumonitis ist das „Headcheese“-Zeichen 

charakteristisch. (36) 

 

 

Abbildung 12:  „Headcheese“-Zeichen in der HR-CT   
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6 Nähere Beschreibung der idiopathischen 
interstitiellen Pneumonien 

 

6.1 Chronisch fibrosierende idiopathische interstitielle 

Pneumonien  

 

6.1.1 Idiopathische pulmonale Fibrose (IPF) 

 

6.1.1.1 Allgemeines 

 

Die Diagnostik dieser chronisch fibrosierenden Erkrankung hat besonders hohen 

Stellenwert, da diese mit einer schlechten Prognose und einem rasch 

progredienten Verlauf einhergeht. Die mittlere Überlebenszeit beträgt lediglich 3 

bis 5 Jahre. Die Ursache ist derzeit noch unbekannt, es konnten jedoch einige 

potentielle Risikofaktoren identifiziert werden. Eine positive Raucheranamnese, 

vor allem von über 20 „Pack-Years“, scheint eine Rolle zu spielen. Berufe wie 

etwa Landwirt/Landwirtin, Friseur/Friseurin, Vogelhalter/Vogelhalterin und 

Steinmetz/Steinmetzin tragen ebenfalls ein erhöhtes Risiko. Ebenso der Kontakt 

mit Holzstaub, Metallstäuben (Messing, Blei, Stahl), Pflanzen und Tierstaub 

scheint mit der idiopathischen pulmonalen Fibrose zusammenzuhängen. 

Chronische Virusinfektionen waren ebenfalls Gegenstand von Untersuchungen 

bezüglich der Ätiologie, wobei das Augenmerk auf dem Epstein-Barr-Virus (EBV) 

und dem Hepatitis-C-Virus (HCV) lag. Jedoch konnten Studien nicht eindeutig 

belegen, dass Infektionskrankheiten an der Entstehung der Erkrankung beteiligt 

sind. Ein weiterer Risikofaktor, der bei vielen Patienten/Patientinnen mit 

idiopathisch pulmonaler Fibrose vorkommt, könnte der gastroösophageale Reflux 

(GER) mit seiner Mikroaspiration sein. Diabetes könnte als Ursache ebenfalls eine 

Rolle spielen. Auch genetische Faktoren wurden untersucht, jedoch liegt der Anteil 

der familiären Lungenfibrose bei den IPF-Patienten/Patientinnen bei nur etwa 0,5-

2%. (4, 37-45) 
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Hauptsächlich betrifft die Krankheit Menschen in der 6. und 7. Lebensdekade. Nur 

selten kommt es vor, dass auch Personen unter dem 50. Lebensjahr betroffen 

sind. Männer erkranken häufiger als Frauen. (46, 47) 

Zu den wichtigsten Symptomen zählen vor allem allmählich beginnende Dyspnoe 

und ein anfallsartiger, nicht produktiver Husten, der oft therapieresistent ist. Bei 

der Auskultation der Lunge fällt ein Knistern auf, das bevorzugt in den unteren 

hinteren Lungenabschnitten hörbar ist. Schreitet die Krankheit weiter voran, ist das 

Knistern auch in den oberen Abschnitten der Lunge auskultierbar. Bei 30-50% der 

Patienten/Patientinnen werden auch Trommelschlägelfinger und Uhrglasnägel 

beobachtet. Weitere Symptome wie Zyanose, Cor pulmonale und periphere 

Ödeme können bei Progression der Krankheit auftreten. Obwohl die Krankheit auf 

die Lunge begrenzt ist, kann es trotzdem zu Gewichtsverlust, Müdigkeit und 

Unwohlsein kommen. (48-50) 

Bisher konnte noch nicht geklärt werden, inwiefern Komorbiditäten den klinischen 

Verlauf der idiopathischen Lungenfibrose beeinflussen. Jedoch ist neben der 

Behandlung der Grunderkrankung auch eine adäquate Therapie der 

Komorbiditäten wichtig im Hinblick auf das Gesamtergebnis des Therapieerfolges. 

Beispiele für Begleiterkrankungen wären ein Emphysem oder Adipositas. Die 

pulmonale Hypertonie tritt mit einer Prävalenz von 3-86% als Komorbidität auf, die 

obstruktive Schlafapnoe mit 6-91%, Lungenkrebs mit 3-48% und die chronisch 

obstruktive Lungenkrankheit (COPD) mit 6-67%. Der gastroösophagealer Reflux 

(GER) ist mit 0-94% und die koronare Herzkrankheit mit 3-68% präsent. 

Patienten/Patientinnen, die an einer idiopathischen pulmonalen Fibrose starben, 

hatten ein 34% höheres Risiko für eine venöse Thrombembolie im Vergleich zur 

Normalbevölkerung. Vor allem bei einer Kombination von einem Lungenkarzinom 

und idiopathischer Lungenfibrose konnte die höchste Mortalität beobachtet 

werden. (48, 51, 52) 

Da durch bisherige Therapien der gewünschte Erfolg bisher noch ausblieb, wird 

eine Lungentransplantation relativ früh nach Diagnose der Erkrankung empfohlen. 

Für diese Art von Therapie eignen sich Patienten/Patientinnen unter 65 Jahren mit 

keinerlei Kontraindikationen. Als nicht medikamentöse Therapien kommen eine 

Langzeit-Sauerstofftherapie und eine pulmonale Rehabilitation in Betracht. Mit 



27 
 

einer hohen Dosis an Kortikosteroiden konnte so gut wie keine Reaktion bei 

Patienten/Patientinnen mit IPF erzeugt werden. Zu einer Verbesserung des 

Zustandes konnte mit Hilfe einer neuen Therapie mit Interferon-y-1b beigetragen 

werden. Dieses Arzneimittel hemmt sowohl die Fibroblastenproliferation als auch 

die Kollagensynthese und soll somit zu einer höheren Überlebensrate führen. 

Jedoch sind hier noch weitere Forschungen nötig. (52-54) 

 

6.1.1.2 Typische radiologische Befunde  

 

Bei einer Auswertung von Thoraxröntgenbildern im Vergleich zu CT-Bildern 

konnte gezeigt werden, dass die Genauigkeit der Diagnosestellung bei den CT-

Bildern überwiegt. In frühen Krankheitsstadien kann sich das Thoraxröntgen als 

normal präsentieren, wohingegen in fortgeschritteneren Stadien sowohl ein 

verringertes Lungenvolumen als auch eine supleurale netzartige Trübung zu 

sehen sind. Die retikuläre Trübung steigt von der Spitze bis zur Lungenbasis an 

und kann auf HR-CT-Bildern noch besser erkannt werden. (4, 55) 

Typisch für eine idiopathische pulmonale Fibrose ist der Nachweis eines UIP-

Musters  in der HR-CT und der Histologie bei einer Lungenbiopsie. Um als das 

Muster einer UIP, also einer gewöhnlichen interstitiellen Pneumonie, bezeichnet 

werden zu können, müssen gewisse Kriterien bei der HR-CT erfüllt werden, auf 

die im kommenden Abschnitt eingegangen wird. (20)  

Für die Diagnose essentiell ist das Vorliegen eines Honigwabenmusters. Des 

Weiteren kommen retikuläre Verdichtungen mit interlobulärer Septenverdickung 

vor. Auch Traktionsbronchiektasien sind nicht ungewöhnlich. In fortgeschritteneren 

Stadien kann es auch zu einem Volumenverlust in den Lungenlappen kommen. 

Milchglasverdichtungen können ebenso vorkommen, diese sind jedoch schwächer 

ausgeprägt als das retikuläre Muster. All diese Veränderungen manifestieren sich 

hauptsächlich basal und peripher, manchmal auch fleckig. 

(27, 47, 50, 56) 

In einer Studie, die 206 Patienten/Patientinnen mit idiopathischen interstitiellen 

Pneumonien umfasste, wurde gezeigt, dass 139 (67%) dieser 
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Patienten/Patientinnen an einer mediastinalen Lymphadenopathie litten. Von 

diesen 130 Patienten/Patientinnen waren 90 (66%) Patienten/Patientinnen an 

einer idiopathischen pulmonalen Fibrose erkrankt. Jedoch konnte keine 

Korrelation zwischen einer Vergrößerung der mediastinalen Lymphknoten und  

einem spezifischen HR-CT-Muster oder dem Krankheitsstadium nachgewiesen 

werden. (57) 

 

 
Tabelle  2: Auflistung der HR-CT-Charakteristika für ein UIP-Muster (47) 

UIP-Muster Mögliches UIP-Muster Unvereinbar mit UIP-Muster 

(alle vier Charakteristika) (alle drei Charakteristika) (jedes der sieben Charakteristika) 

 

– subpleurale und basale Prädominanz 

 

– subpleurale und basale Prädominanz 

 

– Ober- oder Mittelfeldprädominanz 

– retikuläre Veränderungen – retikuläre Veränderungen – peribronchovaskuläre Prädominanz 

– Honigwaben mit oder ohne Traktions- – Fehlen von Charakteristika, die als – extensive Milchglasveränderungen 

bronchiektasen unvereinbar mit UIP-Muster gelistet sind (Ausmaß > retikuläre Veränderungen) 

– Fehlen von Charakteristika, die als (siehe dritte Säule) – profuse mikronoduläre Veränderungen 

unvereinbar mit UIP-Muster gelistet 

sind 

 (bilateral, prädominant Oberlappen) 

(siehe dritte Säule)  – diskrete Zysten (außerhalb der Areale mit 

  Honigwaben) 

  – diffuses Mosaikmuster/air-trapping 

(bilateral, in 3 oder mehr Lappen) 

  – Konsolidierung in bronchopulmonalen 

  Segmenten/Lappen 

   

 

Im nachfolgenden Bild ist das Muster der UIP deutlich zu erkennen. Auffallend 

sind sowohl die mehrschichtigen Honigwaben als auch die retikulären 

Verdichtungen, die sich basal und peripher befinden. (47) 
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Abbildung 13: HR-CT-Bild eines UIP-Musters  
 

Kommen zusätzlich Plaques, ein ausgeprägter Pleuraerguss oder Verkalkungen 

hinzu, könnte das UIP-Muster durch eine andere Erkrankung ausgelöst worden 

sein. Eine andere Ätiologie könnte auch bei einem überwiegend 

peribronchovaskulären Verteilungsmuster, Konsolidierungen, Air-Trapping, 

Mikronoduli, sehr ausgedehnten Milchglasverschattungen oder bei Zysten, die 

kein Honigwabenmuster aufweisen, der Fall sein. (47) 

Liegt ein eindeutiges klinisch-radiologisches Bild einer UIP/IPF vor, kann auf eine 

Lungenbiopsie gegebenenfalls verzichtet und mit großer Wahrscheinlichkeit eine 

IPF diagnostiziert werden. Fehlt ein wichtiges Charakteristikum wie etwa die 

Honigwaben, das HR-CT-Muster jedoch dem Bild einer UIP entspricht, ist es 

trotzdem möglich, dass diese Krankheit vorliegt. Um die sichere Diagnose stellen 

zu können ist hier aber eine Lungenbiopsie notwendig. Weiters kann es 

vorkommen, dass bei Patienten/Patientinnen das HR-CT-Muster einer UIP fehlt, 

jedoch histopathologisch in der Lungenbiopsie nachweisbar ist. Da die HR-CT 

eine hohe Spezifität in der Diagnostik aufweist, ist es nicht zwingend notwendig 

eine chirurgische Lungenbiopsie durchzuführen. In über 90% der Fälle ist die 

Diagnose einer UIP/IPF mittels einer CT zutreffend. Wichtig ist vor allem eine 

umfassende Anamnese bezüglich Familie, etwaigen Umwelt- und 

Arbeitsbelastungen, Grunderkrankungen und Medikamenten, um andere 
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Ursachen ausschließen zu können. Des Weiteren sollte auch der körperlichen 

Untersuchung genug Aufmerksamkeit geschenkt werden. Um möglichst sicher die 

Diagnose stellen zu können, ist eine multidisziplinäre Zusammenarbeit zwischen 

Pneumologen/Pneumologinnen, Pathologen/Pathologinnen und 

Radiologen/Radiologinnen unabdingbar. (20, 47, 58, 59) 

 

6.1.1.3 Differentialdiagnosen  

 

Differentialdiagnostisch spielen Krankheiten wie Asbetose oder 

Bindegewebserkrankungen eine wichtige Rolle, da in beiden das UIP-Muster in 

der CT vorkommen kann. Bei der Asbetose auffällig sind diffuse 

Pleuraverdickungen oder Pleuraplaques. Die Verteilung in der CT ist vor allem 

basal und subpleural. Weiters ist die subpleurale Bronchialobstruktion stärker in 

der Asbetose ausgeprägt, wohingegen bei Patienten/Patientinnen mit einer 

idiopathischen Lungenfibrose die Bronchodilatation prägnanter ist. (2, 60, 61) 

Das UIP-Muster kann auch im Zusammenhang mit Kollagenosen stehen. Hierbei 

ist jedoch Vorkommen eines untypischen UIP-Musters ohne Honigwaben häufiger. 

(62) 

Auch bei Patienten/Patientinnen, die an einer Sarkoidose im Endstadium erkrankt 

sind, kann ein UIP-Muster in der CT erkennbar sein. An diese Erkrankung sollte 

vor allem bei großen Zysten oder bei Knötchen, die peribronchovaskulär lokalisiert 

sind, gedacht werden. (20, 63) 

Die chronische Hypersensitivitätspneumonitis kann ebenfalls einer IPF gleichen. 

Bei Vorhandensein von zentrilobulären Mikronoduli, einem Mosaikmuster, Air-

Trapping und Fehlen von einem Honigwabenmuster, sollte an diese 

Differentialdiagnose gedacht werden. Vor allem die oberen und mittleren 

Lungenbereiche sind hierbei betroffen, die Lungenbasen kaum. Sollte es in 

wenigen Fällen jedoch vorkommen, dass sich retikuläre Muster und Honigwaben 

basal ausbilden, ist eine Unterscheidung zu einem UIP-Muster fast unmöglich.  

(2, 56, 64) 
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6.1.2 Nicht-spezifische interstitielle Pneumonie (NSIP) 

 

6.1.2.1 Allgemeines 

 

Zwar ist die Anzahl der Patienten/Patientinnen, die an einer nicht-spezifischen 

interstitiellen Pneumonie erkrankt sind, im Vergleich derer mit einer UIP geringer, 

jedoch erfordert die Diagnose eine Vielzahl an radiologischen und histologischen 

Befunden und natürlich die Kompetenz, diese richtig zu beurteilen. Das 

durchschnittliche Alter der an NSIP erkrankten Patienten/Patientinnen liegt bei 

etwa 40-50 Jahren. Beim Geschlecht gibt es keine Präferenz, Männer und Frauen 

sind gleichermaßen stark betroffen. Die Symptomatik kann allmählich oder 

subakut beginnen. Sehr häufig sind Dyspnoe, Müdigkeit und Husten. Auch 

Gewichtsverlust kann hinzukommen. Klinisch ist ein auskultatorisches Knistern 

auffällig. Die Auswirkungen sind denen der IPF sehr ähnlich, wobei sie bei der 

NSIP weniger stark ausgeprägt sind. Die Prognose kann variieren, ist jedoch um 

einiges besser als bei der IPF. Es ist sogar möglich, dass sich die 

Patienten/Patientinnen wieder vollständig erholen. Bezüglich der Risikofaktoren 

konnte kein Zusammenhang mit Rauchen gefunden werden. Das Muster der NSIP 

kann auch bei Bindegewebserkrankungen, bei der Hypersensitivitätspneumonitis 

oder bei Medikamententoxizität gefunden werden. Im Gegensatz zur IPF kommen 

systemische Kortikosteroide bei der Therapie der NSIP zum Einsatz. Meist erfolgt 

eine Kombination derer mit Zytostatika. Mit dieser Therapie konnte der Zustand 

vieler Patienten/Patientinnen enorm verbessert werden. (4, 50, 65, 66) 

 

6.1.2.2 Typische radiologische Befunde 

 

Im Anfangsstadium kann sich der Thorax im Röntgenbild als unauffällig 

präsentieren. Später jedoch fallen vor allem in den unteren Lungenabschnitten 

beidseits vorhandene retikuläre Muster und Milchglastrübungen auf. Im Gegensatz 

zur IPF ist bei dieser Krankheit kein apikobasaler Gradient sichtbar. Bei der NSIP 

bleiben die Auswirkungen somit auf den unteren Teil der Lunge beschränkt.(4, 50) 
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Das Hauptmerkmal in der HR-CT stellt vor allem die Milchglastrübung dar. Weiters 

kommt es in der Mehrzahl der Fälle auch zu irregulären linearen oder retikulären 

Verdichtungen. Auch Bronchiektasen und Bronchiolektasen können vorkommen. 

Sollte zusätzlich auch eine Fibrosierung stattfinden, so korreliert die Ausdehnung 

der Bronchiektasen mit der Stärke der Fibrosierung. Die homogene Verteilung 

erfolgt vor allem subpleural und symmetrisch. In den meisten Fällen kommt es zu 

einer leichten Vergrößerung der mediastinalen Lymphknoten. Im Interstitium der 

betroffenen Abschnitte kommt es durch eine Entzündung, einer Fibrose oder einer 

Kombination beider zu einer Verdickung. Im späteren Krankheitsverlauf kann es 

zu Konsolidierungen oder Zysten kommen. Bezüglich der Zysten ist zu erwähnen, 

dass diese, im Vergleich zu denen einer gewöhnlichen interstitiellen Pneumonie 

(UIP), eine wesentlich kleinere Größe erreichen. Bei Patienten/Patientinnen, bei 

denen eine fibrosierende Komponente mit dabei ist, kann auch ein 

Honigwabenmuster vorhanden sein. In diesem Fall kann eine Abgrenzung zu 

einer IPF eine große Herausforderung darstellen. Das Honigwabenmuster bei 

einer NSIP wird als mikrozystisch beschrieben, wohingegen das 

Honigwabenmuster bei einer UIP makrozystisch genannt wird. (4, 50, 57, 67, 68) 

 

6.1.2.3 Differentialdiagnosen 

 

Besonders die Differentialdiagnose zur UIP/IPF ist von großer Relevanz, da sich 

sehr viele radiologische Merkmale der beiden Krankheiten überschneiden. Auf 

einige Unterschiede, wie etwa die Ausprägung der Zysten oder des 

Honigwabenmusters, wurde bereits im vorherigen Abschnitt eingegangen. In einer 

Studie wurden die CT-Bilder von Patienten/Patientinnen mit bestätigter UIP und 

NSIP miteinander verglichen. 21 Patienten/Patientinnen waren an einer UIP 

erkrankt und 32 Patienten/Patientinnen an einer NSIP. Bezüglich der NSIP-

Diagnose konnte eine Spezifität von 63%, eine Sensitivität von 70% und eine 

Genauigkeit von 66% erreicht werden. Das markanteste Unterscheidungsmerkmal 

für eine NSIP war vor allem die Milchglastrübung. Wurde bei NSIP-

Patienten/Patientinnen eine UIP fehldiagnostiziert, so war dies meist einer sehr 
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schwach ausgeprägten Milchglastrübung zuzuschreiben. Weiters ist auch das 

retikuläre Muster bei einer NSIP wesentlich feiner ausgeprägt. (69) 

In einer anderen Studie wurde bei der Differentialdiagnostik vor allem das 

ausgeprägte Honigwabenmuster bei der UIP erwähnt. Obwohl ein retikuläres 

Muster und eine Milchglastrübung typisch für eine NSIP sind, kann beides auch 

bei einer UIP vorkommen. Sollte dies der Fall sein, ist eine Biopsie unumgänglich 

um eine genaue Diagnose stellen zu können. (70) 

Was die Unterscheidung zwischen einer UIP und einer NSIP ebenfalls erschwert, 

ist das Vorhandensein eines Emphysems. Hierzu wurde eine Studie gemacht, die 

54 Patienten/Patientinnen mit einer NSIP und 42 Patienten/Patientinnen mit einer 

UIP umfasste. Die richtige Diagnose bei gleichzeitigem Auftreten eines 

Emphysems konnte anhand von CT-Bildern nur bei 44% gestellt werden. Das 

Emphysem senkte somit die Spezifität, die Sensitivität und die Genauigkeit der 

Diagnosen. Das wichtigste Merkmal zu einer Unterscheidung von an NSIP und 

UIP erkrankten Patienten/Patientinnen waren laut den Analysen die 

Traktionsbronchiolektasen. (71) 

  

 

Abbildung 14: Grundlegende Merkmale zur Differenzierung einer UIP und NSIP (4) 

 

Weiters kann eine NSIP mit Bindegewebserkrankungen assoziiert sein. Hierbei 

sollte vor allem auf Abnormalitäten außerhalb der Lunge in der HR-CT geachtet 

werden. Häufige Befunde, die für eine Bindegewebserkrankung sprechen, wären 
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zum Beispiel ein Pleuraerguss oder eine Verdickung der Pleura, ein 

Perikarderguss, Zysten, eine Vergrößerung der Lungenarterien oder eine 

Ösophagusdilatation.  (72, 73) 

 

6.2 Raucherassoziierte idiopathische interstitielle Pneumonien 

 

6.2.1 Respiratorische Bronchiolitis mit interstitieller Lungenerkrankung 

(RB-ILD) 

 

6.2.1.1 Allgemeines  

 

Vor allem die respiratorische Bronchiolitis ist eine Erkrankung, die oftmals mit 

Rauchen assoziiert ist. Im Normalfall verläuft sie ohne Beschwerden. Äußert sie 

sich jedoch in einer klinischen Symptomatik, verwendet man für dieses 

Krankheitsbild den Begriff RB-ILD. Vor allem bei über 30 „Pack-Years“ ist das 

Risiko groß. Es sind doppelt so viele Männer wie Frauen betroffen. Der 

Altersdurchschnitt liegt zwischen dem 30. und 40. Lebensjahr. Symptome, wie 

etwa Dyspnoe oder Husten, sind nur milde ausgeprägt und entwickeln sich 

allmählich. Da vor allem das Rauchen als größter Risikofaktor gilt, ist bei dessen 

Verzicht auch die Prognose dementsprechend gut. Neben dem Beenden des 

Nikotinabusus, was den Hauptanteil der Therapie ausmacht, werden die meisten 

Patienten/Patientinnen auch noch mit Kortikosteroiden behandelt. Durch diese 

kann zwar eine Besserung, jedoch keine Heilung erzielt werden. (2, 4, 50, 74) 

 

6.2.1.2 Typische radiologische Befunde 

 

Bei der RB-ILD kann sich das Thoraxröntgenbild durchaus als normal 

präsentieren. Sollten Veränderungen erkennbar sein, so sind diese meist 

Milchglastrübungen, Verdickungen der zentralen oder peripheren Bronchialwände 

und retikuläre oder retikulonoduläre Zeichnungen. (4, 50, 75, 76) 
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Die Verteilung in der HR-CT erfolgt meist diffus und ist überwiegend im 

Oberlappen zu finden. Vor allem die zentrilobulären Knoten sind ein markantes 

Kennzeichen. Je stärker die zentrilobulären Knoten ausgeprägt sind, desto mehr 

Makrophagen sind auch in den respiratorischen Bronchiolen vorhanden. Das 

Ausmaß der chronischen Entzündung in den respiratorischen Bronchialwänden 

korreliert ebenfalls mit den zentrilobulären Knoten. Weiters ist in der HR-CT auch 

eine Verdickung der bronchialen Wände und der interlobulären Septen erkennbar. 

Auch Milchglastrübungen und das sogenannte „Air-Trapping“ sind typische 

Befunde der RB-ILD. Im Oberlappen können auch Emphyseme vorkommen, die 

zentrilobulär und paraseptal lokalisiert sind. (2, 77, 78) 

 

6.2.1.3 Differentialdiagnosen  

 

Als eine typische Differentialdiagnose ist die Hypersensitivitätspneumonitis zu 

nennen. Die bei beiden Krankheitsbildern vorkommenden zentrilobulären 

Knötchen sind bei der Hypersensitivitätspneumonitis meist stärker ausgebildet und 

diffuser verteilt. Anamnestisch sind Personen, die an einer 

Hypersensitivitätspneumonitis erkrankt sind, meist Nichtraucher. Eine weitere 

Erkrankung, die differentialdiagnostisch zu beachten ist und ebenfalls zum 

Formenkreis der raucherassoziierten Lungenerkrankungen gehört, ist die 

desquamative interstitielle Pneumonie (DIP). Während sich die RB-ILD in ihrer 

Verteilung eher in den oberen Lappen befindet, breitet sich die DIP in den unteren 

Lappen der Lunge aus. Eine weitere wichtige Unterscheidung ist auch, dass die 

zentrilobulären Knötchen bei der DIP so gut wie nie vorkommen und wenn doch, 

dann nur sehr minimal ausgeprägt sind. Generell ist die RB-ILD in ihrer 

Ausprägung die schwächere Form von den beiden. Die Milchglastrübung erscheint 

bei der RB-ILD fleckiger und ist nicht so gut definiert wie bei der DIP. (2, 76) 
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Abbildung 15: Verteilung des Musters bei der RB-ILD links im Vergleich zu der Verteilung bei der DIP 
rechts (4) 

 

 

6.2.2 Desquamative interstitielle Pneumonie (DIP) 

 

6.2.2.1 Allgemeines  

 

Obwohl die desquamative interstitielle Pneumonie und die RB-ILD als zwei 

separate Krankheiten definiert sind, wird die DIP auch oft als das Endstadium der 

RB-ILD gesehen. Wie auch die RB-ILD ist die DIP mit Nikotinabusus assoziiert. 

Durchschnittlich haben die Patienten/Patientinnen in etwa 18 „Pack-Years“  

vorzuweisen. Jedoch gibt es auch viele Fälle, bei denen nicht der Nikotinkonsum 

der Auslöser war, sondern andere Ursachen, wie etwa Infektionen der Lunge oder 

die Exposition von organischen Schadstoffen. Die betroffenen Personen sind 

zwischen 30 und 40 Jahre alt. Das weibliche Geschlecht ist um die Hälfte weniger 

betroffen wie das männliche Geschlecht. Die vorwiegenden Symptome sind ein 

langsam fortscheitender unproduktiver Husten und Atemnot. Im schlimmsten Fall 

kann es sogar zu einem Lungenversagen kommen. Generell haben 

Patienten/Patientinnen eine gute Prognose, vor allem wenn eine strikte 

Nikotinkarenz eingehalten wird. Gibt es diesbezüglich keine Compliance, so kann 

die Erkrankung progressiv fortschreiten und sogar bis zum Tod führen. Zur 

Symptomlinderung können Steroide gegeben werden. Die mittlere Überlebenszeit 
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liegt bei ungefähr 12 Jahren, die Sterblichkeitsrate beträgt etwa 27%.  

(4, 74, 76, 79) 

 

6.2.2.2 Typische radiologische Befunde 

 

Die Krankheit erscheint in Thoraxröntgenbildern unspezifisch, wodurch diese 

Bildgebung eher ungeeignet für die Ermittlung einer Prognose ist und eher zur 

Verlaufskontrolle eingesetzt wird. An den Lungenbasen sind unregelmäßige 

Trübungen erkennbar. Weiters kommt es auch zu ausgedehnten 

Milchglastrübungen. (80) 

Ein charakteristisches Merkmal, das so gut wie in allen Befunden der DIP 

vorkommt, ist die Milchglastrübung. Überwiegend kann diese in den unteren 

Teilen der Lunge gefunden werden (73%). Weitere Möglichkeiten sind auch noch 

eine subpleurale (59%) oder zufällige Verteilung (23%). Gelegentlich kann es auch 

dazu kommen, dass die Milchglastrübung diffus und regelmäßig verteilt ist (18%). 

Innerhalb dieser ist es auch möglich, dass kleine zystische Räume vorkommen. 

Diese deuten auf einen fibrotischen Vorgang hin. Nicht gerade selten kann es 

auch zur Ausbildung eines retikulären Musters und zu unregelmäßig verlaufenden 

linearen Trübungen kommen, die vor allem basal zu finden sind (59%). Weiters ist 

ein apikobasaler Gradient sichtbar. In weniger als 30% der Fälle kann auch ein 

peripheres Honigwabenmuster befundet werden. (2, 76, 81) 

 

6.2.2.3 Differentialdiagnosen 

 

Wie bereits in den vorherigen Abschnitten erwähnt wurde, kann es zu einer 

Überschneidung der Bilder einer RB-ILD und einer DIP kommen. Auf mögliche 

Differenzierungen wurde bereits eingangen. Sollte es trotz unterschiedlicher 

Merkmale nicht möglich sein eine Diagnose zu stellen, so ist eine Lungenbiopsie 

nötig. (20)  
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Die Verteilung der DIP kann in einigen Befunden auch an die der UIP erinnern. Im 

Vergleich zu der UIP sind jedoch die Milchglastrübungen bei der DIP wesentlich 

markanter ausgeprägt. Weiters halten sich die zystischen Veränderungen in der 

DIP sehr begrenzt. Auch die NSIP kann in der CT der DIP ähnlich sein. Hilfreich 

für eine Unterscheidung ist vor allem, dass die fibrotische Komponente bei der DIP 

meistens fehlt. Merkmale wie Traktionsbronchiektasen oder Volumenverlust in den 

unteren Lungenlappen sind bei der DIP demnach nicht vorhanden. Generell kann 

eine gründliche Anamnese mit Berücksichtigung des Risikofaktors Nikotin 

ebenfalls ein nützlicher Hinweis auf eine DIP sein. Weiters sollte bei einer 

Milchglastrübung mit einer vorrangig subpleuralen und die unteren Lungenzonen 

betreffenden Verteilung ebenfalls an diese Diagnose gedacht werden. In einigen 

Studien wurde untersucht, inwieweit die richtige Diagnose anhand von CT-

Befunden gestellt werden konnte. Inkludiert waren verschiedenste Krankheiten 

des Spektrums der idiopathischen interstitiellen Pneumonien. Ergebnisse zeigten, 

dass die desquamative interstitielle Pneumonie in 60-70% der Fälle richtig 

diagnostiziert werden konnte. (2, 81-84) 

 

6.3 Akute oder subakute idiopathische interstitielle Pneumonien 

 

6.3.1 Akute idiopathische interstitielle Pneumonie (AIP) 

 

6.3.1.1 Allgemeines 

 

Die akute idiopathische interstitielle Pneumonie gleicht sowohl in ihrer Klinik als 

auch in ihrer Bildgebung dem akuten Atemnotsyndrom (ARDS), welches durch 

einen Schock oder eine Sepsis ausgelöst werden kann. Bei der AIP kommt es 

innerhalb der Alveolen zu einem rasch voranschreitenden und diffusen Schaden. 

Das durchschnittliche Alter ist 50. Es gibt keine Geschlechterpräferenz, die 

Erkrankung betrifft Frauen und Männer gleichermaßen. Die Krankheit beginnt mit 

akut einsetzender Atemnot. Innerhalb kürzester Zeit ist eine mechanische 

Beatmung notwendig. In der Anfangsphase kann es durch Gabe von Steroiden zu 

einer Besserung kommen. Ansonsten ist vor allem eine unterstützende 
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Sauerstoffgabe vorrangig. Alles in allem ist die Prognose mit einer Mortalität von 

über 50% sehr ungünstig. Die Problematik bei den Patienten/Patientinnen, die die 

akute Phase überleben, ist, dass sie im Laufe der Zeit dazu tendieren, eine 

Lungenfibrose auszubilden. Nikotinabusus konnte bei der AIP als Risikofaktor 

ausgeschlossen werden. Anamnestisch auffällig jedoch sind vorhergehende 

Viruserkrankungen, wie etwa Infekte der oberen Atemwege, die mit erhöhter 

Temperatur, generellem Unwohlsein, Schüttelfrost, Muskel- und 

Gelenksschmerzen verbunden sind. (20, 50, 85-88) 

 

6.3.1.2 Typische radiologische Befunde 

 

Vor allem Befunde wie etwa Milchglastrübungen, Störungen der Architektur und 

bronchiale Dilatation sind für die AIP typisch. Die Veränderungen treten auf beiden 

Seiten symmetrisch auf, vorzugsweise sind die unteren Lungenlappen betroffen. 

Es wird eine frühe exsudative Phase und eine späte organisierte Phase 

unterschieden. Im Anfangsstadium sind vor allem bilaterale und fleckig verteilte 

Milchglastrübungen vorherrschend. Die Ausprägung dieser steht mit der Dauer der 

Krankheit in Verbindung. Ob die Lokalisation zentral oder subpleural ist, kann nicht 

eindeutig festgestellt werden. Sehr oft können Konsolidierungen, die basal liegen, 

vorkommen. In seltenen Fällen können diese aber auch diffus oder im oberen 

Lungenlappen verteilt sein. Im weiteren Verlauf der Erkrankung werden die 

Bereiche der Konsolidierungen überwiegend durch Milchglastrübungen verdrängt. 

Weiters kommen Traktionsbronchiektasen und Honigwaben hinzu. Für das späte 

Stadium typisch sind weiters die Distorsion der bronchoväskularen Bündel und der 

Zysten. (2, 4, 89, 90) 
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Abbildung 16: Späteres Stadium einer akuten interstitiellen Pneumonie  

 

 

6.3.1.3 Differentialdiagnosen 

 

Um zu überprüfen, inwieweit sich verschiedene akute parenchymale 

Lungenerkrankungen anhand einer HR-CT differenzieren lassen, wurde eine 

Studie mit insgesamt 90 Personen durchgeführt, von denen 21 an einer akuten 

interstitiellen Pneumonie erkrankt waren. Die HR-CT erwies sich bei der 

Differentialdiagnose als sehr wirkungsvoll, denn es konnte in 90% eine AIP richtig 

diagnostiziert werden. Eine gute Entscheidungshilfe bei der Differentialdiagnostik 

von anderen akuten parenchymalen Lungenerkrankungen stellen die sehr stark 

ausgeprägten Traktionsbronchiektasen bei der AIP dar. (2, 91) 

Das akute Lungenversagen kann in der Bildgebung sehr schwer von der AIP zu 

unterscheiden sein. Wichtige Differenzierungen hierbei sind sowohl die 

symmetrische und bilaterale Verteilung als auch das Vorkommen von Honigwaben 

bei der AIP. Vor allem die Konsolidierungen im Anfangsstadium der AIP können 
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an eine kryptogene organisierte interstitielle Pneumonie (COP) erinnern. Was in 

diesem Fall jedoch mehr für eine AIP spricht, sind die Traktionsbronchiektasen 

und die Verdickung der interlobulären Septen. Eine weitere mögliche 

Differentialdiagnose ist auch noch die Hypersensitivitätspneumonitis. Hierbei 

stellen vor allem das Mosaikmuster und die zentrilobulären Knoten ein wichtiges 

Merkmal dar, das für das Vorliegen einer Hypersensitivitätspneumonitis spricht. 

Bei stark verdickten interlobulären Septen, Pleuraergüssen und einer zufälligen 

Verteilung sollte gegebenenfalls an eine akute eosinophile Pneumonie oder an ein 

Lungenödem gedacht werden. (2, 92-94) 

 

6.3.2 Kryptogene organisierte interstitielle Pneumonie (COP) 

 

6.3.2.1 Allgemeines 

 

Die kryptogene organisierte interstitielle Pneumonie ist eine subakut verlaufende 

Lungenerkankung. Das durchschnittliche Alter beträgt 55 und beide Geschlechter 

sind gleicherweise davon betroffen. Die Hauptsymptomatik besteht vor allem in 

einem  produktiven Husten und einer milden Dyspnoe, die unterschiedlich stark 

ausgeprägt sein können. In der Anamnese berichteten viele 

Patienten/Patientinnen von Atemwegsinfektionen oder vorheriger 

Antibiotikaeinnahme. Erkrankte Personen leiden meist 4-6 Wochen lang an 

Symptomen, die einer Grippe ähneln. Dazu gehören Schüttelfrost, erhöhte 

Termperatur, Muskelschmerzen, Schweißausbrüche und Gewichtsabnahme. 

Auskultatorisch ist ein lokalisiertes oder verbreitetes Knistern nicht ungewöhnlich. 

Da die Krankheit in keinem Zusammenhang mit Rauchen steht, sind meist 

Nichtraucher/Nichtraucherinnen davon betroffen. Die Prognose ist grundsätzlich 

sehr gut und es kommt bei vielen Patienten/Patientinnen zu einer vollständigen 

Genesung. Vor allem bei einer Kortikosteroidtherapie sind die Erfolge 

vielversprechend. Trotzdem ist ein Rückfall nicht ausgeschlossen. Am häufigsten 

tritt dieser 3 Monate nach Beenden der Kortikosteroidtherapie auf. (2, 4, 50) 
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6.3.2.2 Typische radiologische Befunde 

 

Im Thoraxröntgen sind vor allem fleckige Bereiche von Konsolidierungen auffällig. 

Diese können sowohl ein- als auch beidseitig vorhanden sein. Sowohl die 

anatomische Verteilung als auch das Ausmaß können jedoch um einiges präziser 

in der CT beurteilt werden. Eines der Hauptmerkmale sind hierbei ebenfalls 

Konsolidierungen. Diese können unilateral oder bilateral vorkommen und haben 

meist einen Durchmesser von mehreren Zentimetern. Meist folgen diese einer 

subpleuralen oder peribronchialen Verteilung, manchmal sind sie auch basal. 

Weiters sind auch milde Bronchodilatationen typisch. In 60-86% der 

Patienten/Patientinnen können Milchglastrübungen gefunden werden. Die 

Verteilung dieser erfolgt meist zufällig. Grundsätzlich kommt es meist zu einer 

Beteiligung der unteren Lungenabschnitte. Seltener können auch große Knoten 

gefunden werden. Einige wenige vergrößerte mediastinale Lymphknoten können 

vorkommen, sowie auch diffus verteilte Mikronoduli oder irreguläre netzartige 

Verdichtungen. Ein- oder beidseitige kleine Pleuraergüsse sind ebenfalls möglich. 

In einer Studie mit 21 Patienten/Patientinnen, die an einer COP erkrankt waren, 

konnten perilobuläre Verdichtungen bei 12 (57%) Patienten/Patientinnen gefunden 

werden. In einer weiteren Studie wurde das umgekehrte Halozeichen, auch „Atoll-

Zeichen“ genannt, bei 6 (19%) von 31 Patienten/Patientinnen mit COP gefunden. 

Obwohl diese beiden Befunde sehr typisch für die COP sind, sind sie jedoch nicht 

spezifisch. Weiters wurde ein Zusammenhang zwischen Konsolidierungen in der 

CT und einer Besserung der Erkrankung entdeckt, wohingegen die netzartigen 

Trübungen eher auf eine Krankheitsprogression oder ein Fortbestehen der 

Krankheit hindeuten.  (2, 95-101) 
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Abbildung 17: CT-Bild einer COP  

 

 

6.3.2.3 Differentialdiagnosen 

 

Bei Patienten/Patientinnen mit Konsolidierungen sind eine Vaskulitis, ein 

Lymphom, ein muzinöses Adenokarzinom oder eine Sarkoidose mögliche 

Krankheiten, die in der Differentialdiagnostik beachtet werden müssen. Weiters ist 

auch an eine Tuberkulose oder eine atypische Mykobakterieninfektion zu denken. 

Zum Ausschluss einer Infektion kann eine bronchoalveoläre Lavage von Nutzen 

sein. Was für das Vorliegen einer COP spricht, ist eine trotz Antibiotikatherapie 

weiterhin fortbestehende Konsolidierung, die subpleural oder peribronchial verteilt 

ist. Kommt es zu einem gleichzeitigen Vorkommen von Zysten und 

Milchglastrübungen, so ist an eine lymphoide interstitielle Pneumonie (LIP) oder 

an eine desquamative interstitielle Pneumonie (DIP) zu denken. (2, 20) 

Eine Möglichkeit für das Vorhandensein einer subpleural liegenden Konsolidierung 

ist auch die chronische eosinophile Pneumonie. Diesbezüglich wurde eine Studie 

mit 38 Patienten/Patientinnen mit COP und 43 Patienten/Patientinnen mit einer 

chronischen eosinophilen Pneumonie durchgeführt. Um diese beiden Krankheiten 

differenzieren zu können, war vor allem die Beurteilung von Knoten, bronchialer 

Dilatationen und netzartiger Verdichtungen ausschlaggebend. In 32% der 

Patienten/Patientinnen mit COP konnte dies gefunden werden, wohingegen nur 

bei 5% der Patienten/Patientinnen mit einer chronischen eosionophilen 
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Pneumonie dies der Fall war. In ungefähr 70% der Fälle wurde richtig 

diagnostiziert. (2, 102) 

 

 

6.4 Seltene idiopathische interstitielle Pneumonien 

 

6.4.1 Lymphoide interstitielle Pneumonie (LIP)  

 

6.4.1.1 Allgemeines 

 

Die lymphoide interstitielle Pneumonie gilt als eine sehr seltene Erkrankung. Oft 

steht sie in Zusammenhang mit systemischen Krankheitsbildern, vor allem mit 

dem Sjögren-Syndrom, mit kollagenen Gefäßerkrankungen und mit einer 

Immunschwäche. Rauchen gilt nicht als Risikofaktor. Die betroffene Altersspanne 

liegt zwischen dem 40. und 50. Lebensjahr. Es erkranken mehr Frauen als 

Männer. Die Symptomatik entwickelt sich sehr langsam über Jahre hinweg. 

Vorrangig sind Husten und Atemnot. Bei einigen Patienten/Patientinnen kommen 

auch Allgemeinsymptome wie etwa Fieber, Nachtschweiß und Gewichtsverlust 

hinzu. Auch Gelenksschmerzen werden gelegentlich berichtet. Die LIP hat kaum 

die Tendenz zu einer Fibrose fortzuschreiten. Die Therapie besteht zwar unter 

anderem in Kortikosteroidgaben, wobei hier jedoch zu erwähnen ist, dass 

dieszbezüglich das Ansprechen darauf schwer vorherzusagen und eine genauere 

Studienlage noch ausständig ist. (4, 50) 

 

6.4.1.2 Typische radiologische Befunde 

 

Im Thoraxröntgen stellt sich die LIP meist sehr unspezifisch dar. Es sind 

hauptsächlich Verschattungen erkennbar, die retikulär, retikulonodulär oder 

alveolär sein können. Typisch für die LIP in der CT ist das Vorkommen von 

Milchglastrübungen und perivaskulären Zysten. Die Wand der meist 

peribronchovaskulär verteilten Zysten ist sehr dünn. Meist sind diese Muster in 
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den unteren Abschnitten der Lunge zu finden. Oft  kommt es auch zu einer 

Verdickung der interlobulären Septen und der bronchovaskulären Bündel. 

Zentrilobulär und subpleural können manchmal auch Knoten vorkommen, die in 

ihrer Größe variieren. Seltener können auch Emphyseme, Bronchiektasen, 

Honigwaben und Pleuraverdickungen gesehen werden. In einer Studie mit 22 

Patienten/Patientinnen mit nachgewiesener LIP konnten bei 68% vergrößerte 

Lymphknoten nachgewiesen werden. (2, 4, 50, 103) 

 

6.4.1.3 Differentialdiagnosen 

 

Zysten können sowohl bei der UIP als auch der LIP vorkommen. Bei der UIP 

liegen diese meistens subpleural und in der unteren Lungenzone. Bei der LIP 

befinden sich zystische Veränderungen innerhalb des Lungenparenchyms. Kommt 

zu den Zysten noch eine Milchglastrübung hinzu, so ist dies ein Indiz für eine LIP. 

Die Milchglastrübung kann jedoch auch für die NSIP typisch sein, daher gilt diese 

ebenfalls als Differentialdiagnose zu beachten, vor allem da die Veränderungen 

ebenso in den unteren Lungenabschnitten stattfinden. Ein gutes Merkmal um die 

beiden Erkrankungen voneinander zu unterscheiden sind Zysten, die bei der LIP 

stärker ausgeprägt sind und wesentlich öfter vorkommen als bei der NSIP. (2, 4) 

Weitere Differentialdiagnosen sind die desquamative interstitielle Pneumonie, die 

Lymphangioleiomyomatose, die Langerhanszell-Histiozytose und das Emphysem. 

An diese Krankheiten sollte vor allem bei multiplen Zysten gedacht werden. Die 

Zysten der LIP befinden sich zur Unterscheidung jedoch hauptsächlich in den 

unteren Bereichen der Lunge und liegen vor allem um Gefäße und Bronchien. Im 

Falle der Lymphangioleiomyomatose und der Langerhanszell-Histiozytose ist das 

Vorkommen von einer Milchglastrübung bei der LIP eine weitere Differenzierung. 

Trotz einiger verschiedener Merkmale in der CT ist es oft kaum möglich die LIP 

von anderen chronischen zystischen Lungenkrankheiten zu unterscheiden. Sollte 

dies der Fall sein, ist eine Lungenbiopsie in Betracht zu ziehen. Eine Studie mit 

insgesamt 92 Patienten/Patientinnen untersuchte, inwieweit es möglich ist, eine 

richtige Diagnose bei chronischen zystischen Lungenkrankheiten zu treffen. Bei 

81% gelang es eine LIP richtig zu diagnostizieren. (2, 104) 
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6.4.2 Idiopathische pleuroparenchymale Fibroelastose (IPPFE) 

 

6.4.2.1 Allgemeines 

 

Eine weitere selten vorkommende Erkrankung stellt die idiopathische 

pleuroparenchymale Fibroelastose dar. Bis zum Jahre 2011 waren lediglich 7 

Fälle bekannt. Die fibrotischen Areale sind reich an elastischen Fasern und 

betreffen vor allem die Pleura und das subpleurale Lungenparenchym. Wodurch 

diese Erkrankung zustande kommt, konnte bislang noch nicht geklärt werden, 

jedoch wurde ein Zusammenhang mit wiederkehrenden Infektionen, vor allem 

durch den Schimmelpilz Aspergillus, Autoimmunerkrankungen und genetischen 

Vorbelastungen gefunden. Die IPPFE trat auch nach 

Knochenmarkstransplantationen und im Zuge eines restriktiven Allograft-

Syndroms nach einer Transplantation auf. Bisher existiert noch keine spezifische 

Therapie. Standardmäßig werden Kortikosteroide verabreicht. Aufgrund der kaum 

vorhandenen therapeutischen Möglichkeiten und der schlechten Prognose wird 

eine Lungentransplantation empfohlen. In 60% der Fälle kommt es zu einer 

Progression der Krankheit. Die Mortalität liegt bei 40%. Die Krankheit äußert sich 

vor allem durch eine Belastungsdyspnoe und trockenen Husten. Weiters sind auch 

Fälle mit immer wiederkehrenden Atemwegsinfekten, Spontanpneumothorax oder 

einem Pneumomediastinum bekannt. (2, 105, 106) 

 

6.4.2.2 Typische radiologische Befunde 

 

Es kommt vor allem im oberen Lungenlappen zu fibrotischen Veränderungen. Der 

mittlere Lappen kann auch betroffen sein, der untere Lappen üblicherweise jedoch 

nicht. Im Oberlappen kommt es auch zu einem Volumenverlust. Befunde wie 

Traktionsbronchiektasen, Honigwabenmuster, Erhöhung des Hilus und 

Architekturstörung sind hierbei üblich. Weiters findet eine unregelmäßige 

Pleuraverdickung sowie eine subpleurale Fibrose statt. (2, 105, 106) 
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6.4.2.3 Differentialdiagnosen 

 

Als mögliche Differentialdiagnose ist die familiäre Lungenfibrose, die Asbetose 

und die fibrosierende Sarkoidose zu nennen. Ein ähnliches Bild kann sich auch 

innerhalb Bindegewebserkrankungen zeigen, insbesondere bei der 

ankylosierenden Spondylitis. Bei der Unterscheidung sollte vor allem auf die 

Pleuraverdickung und die subpleurale Fibrose geachtet werden, die sich bei der 

IPPFE vor allem im Oberlappen sehr markant zeigen. Auch die chronische 

Hypersentivitätspneumonitis stellt eine mögliche Differentialdiagnose dar, da bei 

dieser Erkrankung ebenfalls die oberen Lungenlappen involviert sind. Eine 

Koexistenz mit anderen ILD-Mustern ist ebenfalls möglich. Oft stellt die IPPFE 

eine Ausschlussdiagnose dar, wenn es nicht möglich ist eine andere idiopathische 

Pulmonie nachzuweisen, die ebenfalls in den oberen Lungenlappen vorherrscht. 

(2, 105-107)    

 

6.5 Nicht klassifizierbare idiopathische interstitielle Pneumonien 

 

6.5.1 Allgemeines   

 

Die Anzahl der nicht klassifizierbaren idiopathischen interstitiellen Pneumonien 

kann sich je nach Krankenhaus, Region und Land unterscheiden. Um die Zahl der 

Fälle an nicht klassifizierbaren idiopathischen interstitiellen Pneumonien zu 

ermitteln, wurde eine Studie mit insgesamt 1370 Patienten/Patientinnen, die an 

einer interstitiellen Lungenerkrankung litten, durchgeführt. Das Ergebnis war, dass 

in 10% der Fälle (132 Patienten/Patientinnen) die Krankheit nicht eindeutig 

klassifizierbar war. Innerhalb dieser Gruppe wurde in der HR-CT ein eindeutiges 

UIP-Muster bei 17% und ein mögliches UIP-Muster bei 50% befundet. Bei einer 

weiteren Studie, die 431 Patienten/Patientinnen umfasste, konnte bei 24% (105 

Patienten/Patientinnen) eine nicht klassifizierbare interstititelle Lungenerkrankung 

diagnostiziert werden. (108, 109) 

Wichtig ist es vor allem eine adäquate Therapie zu finden, auch wenn man die 

Krankheit nicht eindeutig identifizieren und zu einer Gruppe zuordnen kann. Ein 
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umfangreiches Wissen über die Auswirkungen verschiedenster 

Lungenerkrankungen ist hier natürlich von enormen Nutzen. So gibt es einerseits 

Krankheiten, die sowohl reversibel als auch selbstlimitierend sind, wie zum 

Beispiel Patienten/Patientinnen, die an einer respiratorischen Bronchiolitis mit 

interstitieller Lungenerkrankung erkrankt sind. Jedoch gibt es auch reversible 

Lungenkrankheiten, bei denen ein Risiko der Progression besteht, so wie etwa 

Fälle der nicht-spezifischen interstitiellen Pneumonie, der desquamativen 

interstitiellen Pneumonie und der kryptogenen organisierenden Pneumonie. Die 

nicht-spezifische interstitielle Pneumonie kann aber auch progressiv irreversibel 

sein und im weiteren Verlauf einerseits die Chance auf Stabilisierung, andererseits 

auf weitere Progression trotz erfolgter Therapie haben. Eine weitere Erkrankung, 

die progressiv fortschreitet, ist die idiopathische pulmonale Fibrose. Die Einteilung, 

ob eine Erkrankung reversibel/irreversibel, selbstlimitierend, progressiv oder stabil 

ist, kann für die Therapie sehr nützlich sein. (2, 109) 

 

6.5.2 Gründe für keine mögliche Klassifikation 

 

Da die chirugische Lungenbiopsie ein invasiver Eingriff ist, wird sie nur bei 

ausgewählten Patienten/Patientinnen durchgeführt. Da jedoch oft erst die 

histopathologische Untersuchung Klarheit in der Diagnostik bringt, ist ein 

Weglassen dieses Eingriffs daher mit einer Anzahl an nicht klassifizierbaren Fällen 

verbunden. Es gibt viele mögliche Gründe, warum auf eine chirurgische 

Lungenbiopsie verzichtet wird. Verhält sich die Erkrankung stabil oder ist nur milde 

ausgeprägt, würde das Risiko einer Biopsie dem Nutzen in vielen Fällen 

überwiegen. Oft wird dieser Eingriff aber auch von Patienten/Patientinnen 

abgelehnt. Bei einem zu hohen Alter wird ebenfalls davon abgeraten. In manchen 

Fällen kann allerdings auch die Biopsie nicht wegweisend sein. So kann es zum 

Beispiel vorkommen, dass nicht genügend Gewebe entnommen oder eine falsche 

Biopsiestelle ausgesucht wurde. Mit Hilfe der HR-CT kann die Auswahl der 

Biopsiestelle optimiert werden. Auch bei Lungenerkrankungen im Endstadium 

kann sich die Biopsie als nicht zielführend erweisen. In einigen Fällen kommt es 

zu einer Überschneidung der histologischen Merkmale verschiedener 
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Lungenerkrankungen, sodass eine eindeutige Diagnose ebenfalls nicht möglich 

ist. Als unklassifizierbar gelten auch die Fälle, bei denen die klinischen, 

radiologischen und pathologischen Befunde sehr stark voneinander abweichen. 

(109, 110) 

 

6.5.3 Prognose  
 

In der zuvor erwähnten Studie, in der 132 von 1370 Personen als nicht 

klassifizierbar eingestuft wurden, kam es bei 33 Patienten/Patientinnen zum Tod. 

Die Mortalität betrug nach einem Jahr 10,6%, nach zwei Jahren 23,8% und nach 5 

Jahren 31,1%. Bei 32 (52%) Patienten/Patientinnen kam es zu einer Progression 

der Krankheit. Das Überleben bei einer nicht klassifizierbaren interstitiellen 

Lungenerkrankung ist demnach besser als das der idiopathischen pulmonalen 

Fibrose. Bei anderen Erkrankungen, wie etwa der Hypersensitivitätspneumonitis, 

der nicht-spezifischen interstitiellen Pneumonie oder bei Kollagenosen-

assoziierten interstitiellen Lungenerkrankungen hat die nicht klassifizierbare 

interstitielle Lungenerkrankung jedoch eine schlechtere Prognose. Die 

nachfolgende Abbildung dient zur besseren Darstellung der Überlebensraten. In 

der Abbildung a) wird der unangepasste Vergleich zwischen nicht klassifizierbaren 

Lungenerkrankungen mit der idiopathischen pulmonalen Fibrose und anderen 

interstitiellen Lungenekrankungen dargestellt. In der Abbildung b) erfolgt eine 

Anpassung bezüglich Alter, Geschlecht und weiterer Parameter, wie etwa der 

forcierten Vitalkapazität und der Kohlenmonoxid-Diffusionskapazität. (109)  

 

Abbildung 18: Vergleich von Überlebensraten (109)   
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Zum Abschätzen der Prognose ist in der Radiologie vor allem der HR-CT-Fibrose-

Score vorrangig. Eine höhere Mortalität ist mit einem UIP-Muster, zu dem vor 

allem das Honigwabenmuster aber auch die retikulären Verdichtungen und die 

Traktionsbronchiektasen gehören, assoziiert. Eine nicht klassifizierbare ILD kann 

sich auf vielfältigste Art und Weise in der Klinik und in der radiologischen 

Bildgebung präsentieren. Dies verdeutlicht noch mehr die Wichtigkeit einer 

interdisziplinären Zusammenarbeit zwischen den verschiedenen Berufsgruppen, 

um den Patienten/Patientinnen die bestmöglichste Überlebenschance geben zu 

können. (109, 110)      
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6.5.4 Übersicht über die idiopathischen interstitiellen Pneumonien   

 

Aufgrund der vielen möglichen Differentialdiagnosen zwischen nicht 

klassifizierbaren Lungenerkrankungen und anderen idiopathischen interstitiellen 

Lungenerkrankungen, soll diese Abbildung einen kurzen Überblick über die 

wichtigsten radiologischen Merkmale bezüglich der Verteilung, charakteristischer 

Befunde, Muster und weiterer möglicher Differentialdiagnosen in der CT geben. 

(2) 

 
 
Abbildung 19 : Kurze Übersicht der idiopathischen interstitiellen Pneumonien (2) 
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7 Diagnostische Vorgehensweise  

 

Die interstitiellen Lungenerkrankungen stellen nicht gerade selten eine 

diagnostische Herausforderung dar. Umso wichtiger ist es, alle Bereiche, sei es 

nun die Klinik, die Radiologie oder die Pathologie, in die Diagnostik 

miteinzubeziehen. Zuallererst ist bei Verdacht auf eine interstitielle 

Lungenerkrankung eine gründliche Anamnese unabdingbar. Vor allem auf die 

anfänglichen Symptome, wie etwa Husten oder Dyspnoe, und deren weiterer 

Verlauf sollte geachtet werden. Kollagenosen oder andere Krankheiten, deren 

Ursachen bekannt sind, sollten ausgeschlossen werden. Risikofaktoren wie 

Rauchen, berufsbedingt ausgesetze inhalative Noxen oder sonstige 

Umweltbelastungen dürfen ebenfalls nicht außer Acht gelassen werden. Auch 

bereits bekannte Lungenerkrankungen in der Familie können in der Diagnostik 

hilfreich sein. Parallel dazu sollte die körperliche Untersuchung erfolgen. Auffällig 

für interstitielle Lungenerkrankungen sind hierbei oft Trommelschlägelfinger oder 

ein auskultatorisches Knistern der Lunge. Weiters sind Thoraxröntgenbilder und 

Lungenfunktionstests zu veranlassen. (20, 59) 

Nach Sammlung all dieser Befunde sollte eine Einschätzung möglich sein, ob es 

sich um eine interstitielle Lungenerkrankung oder eine Krankheit aus dem 

Formkreis der idiopathischen interstitiellen Pneumonien handeln könnte oder 

nicht. Sollte der Verdacht einer idiopathischen interstitiellen Pneumonie bestehen, 

so ist eine genauere Bildgebung mittels einer HR-CT indiziert. Die vorrangige 

Aufgabe besteht nun darin, Patienten/Patientinnen mit einem UIP-Muster von den 

Patienten/Patientinnen ohne einem UIP-Muster zu differenzieren. Durch 

Vorhandensein eines UIP-Musters kann meistens auf eine Lungenbiopsie 

verzichtet werden, da dies bereits sehr charakteristisch für die Diagnose ist. Nicht 

zu vergessen ist auch die hohe Mortalität der IPF, wodurch es umso wichtiger ist 

diese frühzeitig zu diagnostizieren. Anhand von HR-CT-Bildern ist es weiters 

möglich, typische Differentialdiagnosen, wie etwa die 

Hypersensitivitätspneumonitis, die Langerhanszell-Histiozytose oder die 

Sarkoidose auszuschließen. (20, 111)  
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Ist keine eindeutige Diagnose möglich, kann vor Anordnung einer chirurgischen 

Lungenbiopsie auch eine bronchoalveoläre Lavage oder eine transbronchiale 

Biopsie mittels Bronchoskopie erfolgen, um weitere Hinweise zu erhalten. In 

manchen Fällen ist eine chirurgische Lungenbiopsie für eine sichere Diagnose 

jedoch nicht zu vermeiden. Hierbei sollte eine Biopsie von mehreren Lappen 

erfolgen. Die HR-CT ist bezüglich der Entscheidung über die Entnahmestelle der 

Biopsie von großer Bedeutung. Der aus einer bestätigten Diagnose resultierende 

Vorteil besteht darin, dass eher eine spezifische Therapie möglich ist. Es sollte 

nicht vergessen werden, dass fast jede Therapie gewisse Risiken in sich birgt. Ist 

die Diagnose noch fraglich, besteht die Gefahr, eine eventuell nicht optimale oder 

sogar falsche Therapie durchzuführen und somit schwere Nebenwirkungen zu 

riskieren. Da die Lungenbiopsie ein invasiver Eingriff ist, der mit einigen 

Komplikationen einhergehen kann, ist immer eine Nutzen-Risiko-Abwägung zu 

treffen. Abhängig vom Krankheitsbild ist es auch möglich, eine Diagnose ohne 

Lungenbiopsie zu treffen. Abschließend ist zu sagen, dass es sich bei den 

interstitiellen Lungenerkrankungen um dynamische Prozesse handelt. Das 

klinische Bild, die radiologischen Befunde oder die Reaktionen auf eine Therapie 

können sich abrupt ändern. Daher ist eine regelmäßige Evaluierung all dieser 

Bereiche essentiell. Die Diagnose sollte in einem multidisziplinären Setting unter 

Beachtung aller verfügbaren radiologischen, klinischen und pathologischen 

Befunde gestellt werden. (20, 111) 

 

Abbildung 20:  Überblick über die diagnostische Vorgehensweise (20) 



54 
 

8 Diskussion 

 

Die Auflistung der radiologischen Merkmale von verschiedensten interstitiellen 

Lungenerkrankungen soll einen Einblick in die Komplexität der Diagnostik geben. 

Bei einigen Erkrankungen ist es dank charakteristischer Muster leichter, eine 

richtige Diagnose stellen zu können. Die Schwierigkeit liegt vor allem in den sich 

häufig überlappenden Morphologie und der zahlreichen Auswahl an 

unterschiedlichsten Differentialdiagnosen. Weiters stellt auch die mögliche 

Koexistenz mit anderen Lungenerkrankungen eine Herausforderung für die 

Diagnostik dar.  

Glücklicherweise nehmen nicht alle interstitiellen Lungenerkrankungen einen 

schwerwiegenden Verlauf. Bei Patienten/Patientinnen, die von einer 

idiopathischen pulmonalen Lungenfibrose betroffen sind und lediglich eine 3-5-

jährige Überlebenschance haben, wird die Dringlichkeit einer schnellen 

Diagnosestellung jedoch deutlich. Die frühzeitige Erkennung und die 

schnellstmöglichste Überweisung an ein Spezialzentrum sind hierbei enorm 

wichtig. (20, 56) 

Um dies zu ermöglichen ist ein umfangreiches Wissen über die Darstellung der 

Krankheiten, vor allem in der HR-CT notwendig. Ziel dieser Arbeit war es, einen 

Überblick über die wichtigsten radiologischen Merkmale ausgewählter interstitieller 

Lungenerkankungen zu geben, um die Diagnose dieser und die Abgrenzung zu 

anderen Lungenkrankheiten zu ermöglichen. 

Da die interstitiellen Lungenerkrankungen ein großes Spektrum bieten und viele 

davon nur selten vorkommen, kann eine Beurteilung dieser für manch einen 

Radiologen/eine Radiologin eine wahre Herausforderung in der Diagnostik 

darstellen. Hierbei ist es wichtig, mit Kollegen/Kolleginnen aus anderen 

Fachrichtungen eng zusammenzuarbeiten, um innerhalb eines multidisziplinären 

Ansatzes die Chance auf eine richtige Diagnosestellung zu erhöhen. So können 

Radiologen/Radiologinnen ein radiologisches Muster befunden, das für eine 

spezifische Lungenerkrankung spricht, Kliniker/Klinikerinnen können jedoch auf 

eine andere Lungenkrankheit aufgrund gewisser klinischer Befunde schließen. Es 
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bedarf sowohl Pulmologen/Pulmologinnen, Pathologen/Pathologinnen als auch 

Radiologen/Radiologinnen, um möglichst sichere Befunde bei der klinischen 

Anamnese, bei Biopsien und bei der radiologischen Bildgebung sicherstellen zu 

können. In einer multidisziplinären Zusammenarbeit kann schließlich jeder/jede 

sein/ihr Wissen einbringen und zusammen daran arbeiten, das Bestmöglichste für 

den Patienten/die Patientin zu erreichen. In der Diagnosefindung  sollten demnach 

alle vorhandenen klinischen, pathologischen und radiologischen Befunde von den 

dafür zuständigen Ärzten/Ärztinnen in regelmäßigen Abständen neu bewertet 

werden, um etwaige Änderungen in einem Bereich frühzeitig zu erkennen und 

darauf reagieren zu können. (2, 4) 

Obwohl einige Befunde der interstitiellen Lungenerkrankungen in einem 

Thoraxröntgen sichtbar sind, ist doch die HR-CT das Mittel der Wahl, wenn es um 

das Stellen einer spezifischen Diagnose geht. In der HR-CT können kleinste 

Strukturen, wie etwa der sekundäre Lobulus, dargestellt werden. Die 

möglicherweise wohl wichtigste Aufgabe besteht darin, ein UIP-Muster von einem 

nicht fibrosierenden Muster unterscheiden zu können. Denn ob eine 

Lungenkrankheit fibrosierend ist oder nicht, hat einen immensen Einfluss auf die 

Prognose. (2, 4) 

Vor allem die Ätiologie konnte bei einer Vielzahl von interstitiellen 

Lungenerkankungen noch nicht eindeutig geklärt werden. Hier machen intensivere 

Forschungen Sinn, da das Wissen über die Ursache eine neue Basis für eine 

Therapie darstellen könnte. Weiters ist das Identifizieren von weiteren 

Risikofaktoren relevant, um bei entsprechender Anamnese in Verbindung mit 

anfänglichen Symptomen wie etwa Husten oder Dyspnoe, eventuell schneller 

spezifische Diagnostiken durchführen zu können. Die Ermittlung von genaueren 

Faktoren, die zu einer Progression, zu Rezidiven oder zu einer Fibrose führen und 

somit die Prognose beeinflussen, könnte ebenfalls Inhalt weiterer Forschungen 

sein. (2, 4) 

Weiters besteht auf dem Gebiet von selteneren Lungenerkrankungen, wie etwa 

der lymphoiden interstitiellen Pneumonie (LIP) oder der idiopathischen 

pleuroparenchymalen Fibrose (IPPFE), ebenfalls Forschungsbedarf. Die Anzahl 

der Fälle hält sich in Grenzen, wobei die Dunkelziffer jedoch weit größer sein 
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könnte, da es aufgrund des seltenen Vorkommens sein kann, dass viele Fälle 

nicht als LIP oder IPPFE erkannt wurden. (2, 4) 

Zumal bei vielen interstitiellen Lungenerkankungen noch keine adäquate Therapie 

existiert, sind auch in diesem Bereich weitere Forschungen sinnvoll.   

Abschließend ist zu sagen, dass das breite Spektrum der interstitiellen 

Lungenerkrankungen wahrlich eine diagnostische Herausforderung darstellt. Sie 

können sich auf vielfältigste Art und Weise präsentieren und sich trotz 

charakteristischer Eigenschaften in der Bildgebung mit Mustern anderer 

Lungenerkrankungen überschneiden. Umso wichtiger ist es hierbei, sich mit den 

umfangreichen radiologischen Merkmalen sorgfältig auseinanderzusetzen und 

einem multidisziplinären Ansatz zu folgen.  
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