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Zusammenfassung

Klinisches Problem: Diffuse parenchymatdse Lungenerkrankungen umfassen eine
heterogene Krankheitsgruppe des Lungenparenchyms, der Alveolarrdume, der GefaRRe
sowie Atemwege, welche durch diverse Pathomechanismen, wie Entziindung sowie
fibrotische Veranderungen, ausgeldst werden kdnnen. Da sich die Therapieansétze
sowie Prognosen zwischen den Erkrankungen wesentlich unterscheiden, ist die
korrekte Diagnosestellung von grundlegender Bedeutung. In der klinischen Routine
spielt neben der Anamnese, der Klinik, den Laborbefunden und der Bronchoskopie die
Bildgebung eine zentrale Rolle in der Diagnosefindung.

Empfehlungen fiir die Praxis: Die Diagnose diffuser parenchymatoser Lungenerkran-
kungen stellt eine enorme Herausforderung sowohl fiir Kliniker, Radiologen als auch
Pathologen dar und sollte daher bevorzugt im multidisziplindren Rahmen erfolgen. Da
sich die Patienten haufig mit einer unspezifischen, respiratorischen Symptomatik pra-
sentieren, ist das Thorax-Rontgen die erste bildgebende Methode, welche eingesetzt
wird. Bereits hier sind oft die verschiedenen Muster diffuser parenchymatéser Lungen-
erkrankungen (z.B. Milchglasverdichtungen und Konsolidierungen), deren Verteilung
(z.B. kranial-kaudal) sowie zusétzliche Befunde, wie mediastinale Lymphadenopathie,
bereits erkennbar. Der bildgebende Referenzstandard und somit integraler Bestandteil
bei der Beurteilung einer diffusen parenchymatdsen Lungenerkrankung ist jedoch
die hochauflésende (,high resolution”, HR) Computertomographie (CT) des Thorax.

In manchen Féllen ist das Muster der HR-CT pathognomonisch, in anderen jedoch
unspezifisch fiir eine Erkrankung, sodass weitere diagnostische Schritte nétig sind.

Schliisselworter
Thoraxrontgen - Idiopathische interstitielle Pneumonien - Sarkoidose - Langerhans-Zell-
Histiozytose - Hochaufldsende Computertomographie

auf Grund der Vielfalt an Differentialdia-
gnosen, verbunden mit der Seltenheit der

Hintergrund

Diffuse parenchymatdse Lungenerkran-
kungen (oft auch als interstitielle Lungen-
erkrankungen bezeichnet) umfassen eine
heterogene Gruppe von mehr als 200 Er-
krankungen des Lungenparenchyms, die
sowohl vom pulmonalen Interstitium, den
Alveolarrdaumen, den kleinen Atemwegen
oder Gefdlen ausgehen kdnnen [1]. Die
genaue Diagnose dieser Erkrankungen ist

einzelnen Erkrankungen, eine besondere
Herausforderung. Sie beruht neben der
Anamnese, Klinik, Laborbefunden und
Bronchoskopie zu einem grof3en Teil auf
der Bildgebung [1, 2].

Das bildgebende Verfahren der Wahl
ist zweifelsfrei die hochauflésende Com-
putertomographie (high resolution CT, HR-
CT). Diese kann in vielen Fallen zur Dia-
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Tab.1 Muster bei diffusen parenchymatdsen Lungenerkrankungen mit den haufigsten Krank-
heitsbildern

Muster Erkrankungen

Muster mit erhohter Dichte

Milchglas Akut:

Infektionen/Pneumonien (Coronavirus disease 2019 (COVID-19), Cytomegalovi-
rus (CMV), Varizella Zoster Virus (VZV), Herpes Simplex Virus (HSV), Pneumocystis
jirovecii)

Aspiration

Lungenddem

Alveoldre Hamorrhagien (z. B. Antikoagulation, Vaskulitis)

Pneumonitis

Atemnotsyndrom des Erwachsenen (ARDS)

Medikamentenreaktionen

Chronisch:

Nicht Spezifische Interstitielle Pneumonie (NSIP)

Desquamative Interstitielle Pneumonie (DIP)

Exogen Allergische Alveolitis (EAA)

Organsierende Pneumonie (OP)

Chronische Eosinophile Pneumonie (CEP)

Alveolarproteinose

Konsolidie- Infektionen/Pneumonien

rungen Organisierende Pneumonie (OP)

Chronisch eosinophile Pneumonie (CEP)

Lymphoproliferative Erkrankungen (z.B. Lymphome)

Lungenkarzinom, Metastasen

Fremdkorper

Muster mit verminderter Dichte

Emphysem COPD, alpha-1-Antitrypsinmangel

Zysten Gewdhnliche Interstitielle Pneumonie (UIP)/Idiopathische Pulmonale Fibrose
(IPF) (Honeycombing)

Pneumozystis jirovecii Pneumonie

Langerhans-Zell-Histiozytose (LCH)

Lymphozytische Interstitielle Pneumonie (LIP)

Birt-Hogg-Dubé Syndrom

Lymphangioleiomyomatose (LAM)

Zystische Metastasen

Kavernen Infektionen (Streptococcus, Staphylococcus aureus, Klebsiella, Haemophilus in-
fluenzae, Mycobacterium tuberculosis); typische und atypische Mycobacterien;
Pilze (Aspergillus, Pneumocystis jirovecii); Parasiten

Lungenabszess
Septische Emboli
Granulomatose mit Polyangiitis
Noduldres Sarkoidose
Muster

Infektionen (Pilze, Miliartuberkulose)

Respiratorische Bronchiolitis (RB)

Exogen Allergische Alveolitis (EAA)

Langerhans-Zell-Histiozytose (LCH)

Pneumonien (Cytomegalovirus (CMV), Influenza, Parainfluenza-Virus, Masern,
Respiratorisches Synzytial-Virus (RSV))

Pneumokoniosen (Silikose, Talkose, Beryllium-induziert)

Malignome (disseminiertes, primdres Lungenkarzinom, Metastasen, Lymphom)

Lungenh@mosiderose
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gnose einer Erkrankung fiihren, oder zu-
mindest die Differentialdiagnose einen-
gen. Die HR-CT ist eine in tiefer Inspi-
ration durchgefiihnrte CT ohne Kontrast-
mittel mit Lungenrekonstruktionen mit ei-
ner Schichtdicke <1 mm. Im Vergleich zu
der HR-CT, ist die Wertigkeit von Thorax-
Rontgen Untersuchungen zur Abkldrung
von diffusen parenchymatdsen Lungener-
krankungen deutlich eingeschrankt. Dies
ist vor allem der Projektionsradiographie,
den daraus resultierenden Uberlagerungs-
effekten, sowie dem relativ niedrigen Kon-
trast der Thorax-Rontgen Aufnahmen ge-
schuldet. So sind beispielsweise bei der
Lymphangioleiomyomatose (LAM) lineare
Verdichtungen das vorherrschendes Mus-
ter im Thorax-Rontgen, wohingegen das
vorherrschende Muster in der HR-CT diffu-
se Zysten sind [2]. Ferner gilt es zu beden-
ken, dass in bis zu 10 % der Falle eine Tho-
rax-Rontgen Aufnahme vollkommen nor-
mal aussehen kann, obwohl eine diffuse
Lungenerkrankung vorliegt [2, 3]. Aus die-
sem Grund sollte man im Falle eines un-
auffalligen Thorax-Rontgen, bei weiterhin
bestehendem klinischen Verdacht auf eine
interstitielle Lungenerkrankung, eine HR-
CT anschlieBen [3].

Systematischer Zugang

Diffuse parenchymatdse Lungenerkran-

kungen kénnen sich aufgrund ihrer kom-

plexen Pathologie sehr vielféltig prasen-

tieren. Umso wichtiger ist es, sich an eine

strukturierte und praktikable Vorgehens-

weise bei der Erstellung der Befunde zu

halten. Eine mdgliche Vorgehensweise fiir

die Befundung ist die folgende [4]:

1. ldentifizierung des (der) vorliegenden
Muster(s)

2. Beschreibung zusditzlicher Befunde

3. Identifizierung der Verteilung der
Veranderungen

Muster

Die Identifizierung des vorherrschenden
Musters ist in Zusammenschau mit den
erhobenen klinischen Parametern der
erste Schritt in Richtung einer Eingren-
zung moglicher Differentialdiagnosen.
Dabei wird zwischen vier Mustergrup-
pen unterschieden: i) erhéhte Dichte (z.B.
Milchglas, Konsolidierungen, Atelektasen),



Tab.1 (Fortsetzung)

Muster Erkrankungen
Retikuldres | Akut:
Muster Lungenddem

Pneumonien (viral, Chlamydien, Mykoplasmen)

Transfusionssyndrom

Chronisch:

Idiopathische Pulmonale Fibrose (IPF)

Kollagenosen

Asbestose

Strahleninduzierte Pneumonitis

Sarkoms)

Malignome (lymphogene Metastasierung, bronchovaskulare Form des Kaposi-

Sarkoidose

Abb. 1 A 40 Jahre alte Patientin mit einer pulmonalen Einblutung in den linken Oberlappen. a Tho-
raxrontgen p/a: Milchglasartige Verschattung links apikal (weiBer Pfeil), b HR-CT: Milchglasartige Ver-
dichtung im Oberlappen links (weile Pfeilspitze). HR-CT ,high resolution” Computertomographie

i) verminderte Dichte (z.B. Emphysem,
Zysten, Kavernen) iii) noduldre Muster
und iv) retikuldare Muster ([3]; B Tab. 1).

Milchglasartige Verdichtungen

Milchglasverdichtungen sind im Rontgen-
Thorax als Areal mit gering reduzierter
Strahlentransparenz charakterisiert, im
HR-CT als eine Anhebung der Dichte
des Lungenparenchyms definiert, wo-
bei die Bronchialwande und pulmonalen
GefaBe weiterhin sichtbar bleiben ([3,
5]; @Abb. 1). Mdgliche Griinde kdnnen
einerseits eine inkomplette Ausfiillung
der Alveolarrdume (z.B. mit Sekret, Blut,
Tumorzellen, Transsudat), andererseits
ein partieller Kollaps von Alveolen oder
eine Substanzvermehrung des Interstiti-
ums bei Entziindung oder Fibrose sein
[3, 6]. Im Gegensatz zur HR-CT sind
Milchverdichtungen im R&ntgen-Thorax
aufgrund der Uberlagerungseffekte sowie

Belichtungsunterschiede hdufig schwer
erkennbar. Fokale Milchglasverdichtun-
gen sind im Thorax-Rontgen besser als
globale Milchglasverdichtungen detek-
tierbar [6]. Es gibt ein breites Spektrum
an Differentialdiagnosen, welche sowohl
akute als auch chronische Erkrankungen
beinhaltet. Zu den akuten Erkrankungen
zdhlen beispielsweise Infektionen (z.B.
Zytomegalievirus (CMV), Varizella-Zoster-
Virus (VZV), Herpes-simples-Virus (HSV)),
das Lungenddem, alveoldre Hamorrhagi-
en (z.B. spontan bei Antikoagulation oder
Vaskulitiden), sowie Veranderungen beim
akuten Atemnotsyndrom (ARDS). Bei den
chronischen Erkrankungen handelt es sich
liberwiegend um interstitielle Pneumo-
nien (z.B. nicht-spezifische interstitielle
Pneumonie (NSIP), Exogen allergische
Alveolitis (EAA) oder eine lymphoide
interstitielle Pneumonie (LIP) [3, 6].

Konsolidierungen

Konsolidierungen sind definiert als eine
Dichteanhebung des Lungenparenchyms
mit fehlender Abgrenzbarkeit von Bronchi-
alwanden und GefaBen [3, 6]. Diese sind
im Rontgen-Thorax als Transparenzminde-
rungen zu sehen ([5]; @ Abb. 2). Innerhalb
kurzer Zeit neu-aufgetretene (akut) Konso-
lidierungen finden sich am hdufigsten bei
Pneumonien, einem alveoldren Lungen-
6dem, im Rahmen eines ARDS, Medika-
mentenreaktionen oder der akuten inter-
stitiellen Pneumonie (AIP), akuten eosino-
philen Pneumonien sowie der organisie-
renden Pneumonie (OP). Zu den Differen-
tialdiagnosen chronischer Erkrankungen
gehdoren beispielsweise die chronische OP,
chronisch eosinophile Pneumonien (CEP),
lymphoproliferative Erkrankungen (Lym-
phome) sowie Lungenkarzinome [2, 31.

Noduldres Muster

Das noduldre Muster besteht radiomor-
phologisch aus multiplen, kleinen Knot-
chen (<1cm), welche anhand ihrer Gro-
Be, Dichte sowie Verteilung unterschieden
werden konnen [3, 7]. Differentialdiagnos-
tisch kommen beispielsweise die Sarkoi-
dose, die Silikose, Malignome (z.B. miliar
gestreute Metastasen), die respiratorische
Bronchiolitis (RB) sowie Infektionen (z.B.
Pilzinfektion, Miliartuberkulose) in Frage
[2, 3, 8]. In vielen Féllen kann das Tho-
rax-Réntgen normal aussehen, das HR-CT
jedoch eine diffuse Beteiligung der ge-
samten Lunge zeigen, wie es bei der un-
komplizierten RB oder in 90% der EAA
[8]. Bei anderen Erkrankungen, wie bei-
spielsweise der Silikose, kann das Thorax-
Rontgen bereits frihe Verdnderungen im
Sinne kleiner, gut umschriebener, runder,
oft verkalkter Knétchen, welche bevorzugt
die posterioren, oberen Areale der Lungen
betreffen, zeigen [8].

Im Gegensatz zur HR-CT, ist im Ront-
genthorax eine Zuordnung von Noduli zu
einem anatomischen Kompartiment (zen-
trilobuldr, perilymphatisch oder zuféllig)
meist nicht moglich [9].

Retikuldres Muster

Der Begriff des retikuldren Musters ist der
Darstellung im Thorax-Rdntgen geschul-
det, das auf Grund von verflochtenen/sich
iberlappenden linearen Verdichtungen an
ein Netz erinnert [2, 3]. Das Korrelat in der
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Abb. 2 A 35 Jahre alte Patientin mit histologisch nachgewiesener organisierender Pneumonie (OP). a Thoraxréntgen p/a:
ausgedehnte Konsolidierungen parahildrim rechten sowie lateral im linken Mittelfeld (weil3e Pfeile), b HR-CT: parahildrim
rechten OL sowie peribronchial und lateral im linken OL verteilte Konsolidierungen mit pos. Aerobronchogramm (weif3e Pfeil-
spitzen). HR-CT ,high resolution” Computertomographie, OL Oberlappen

la

"b

Abb. 3 A 32 Jahre alte Patientin mit einer Lymphangioleiomyomatose (LAM). a Thoraxrdntgen p/a:
bilateral diffus verteiltes retikulares Muster (weilSer Pfeil), b HR-CT: diffus, bilateral verteilte dinnwan-
dige Zysten (weilBe Pfeilspitze). HR-CT ,high resolution” Computertomographie

HR-CT sind beispielsweise verdickte inter-
und intralobuldre Septen oder Wande von
Zysten [10-12]. Es ist der haufigste ra-
diologische Befund, welcher sich bei Pati-
enten mit interstitiellen Pneumonien wie-
derfindet. In Kombination mit dem Honig-
wabenmuster zeigt es sich insbesondere
bei der idiopathischen pulmonalen Fibro-
se (IPF) [2, 3, 10]. Ferner, kann in der HR-CT
zwischen glatt und nodular verdickten in-
terlobuldren Septumlinien unterschieden
werden, wobei die glatt verdickten bei-
spielsweise bei Lungenddemen, noduldr
verdickte hingegen bei Sarkoidosen, vor-
kommen [7]. Glatt verdickte interlobuldre
Septen kénnen sowohl Zeichen eines Lun-
genddems als auch einer Fibrose sein. No-
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dular verdickte septale Linien sieht man bei
einer lymphogenen Metastasierung sowie
Sarkoidose [2].

Zystische Veranderungen

Zysten sind definiert als luftgefiillte Rau-
me, welche von einer relativ diinnen Wand
umgeben sind [3, 13]. In der Rontgen-Tho-
rax Aufnahme zeigen sich diese meist eher
subtil als eine Aufhellung, manchmal als
lineare oder ringférmige Verschattungen
oder auch als retikuldres Muster ([2, 14,
15]; @ Abb. 3). Die HR-CT zeigt eine deut-
lich bessere Sensitivitat in der Beurteilung
von Zysten, welche sich als kreisformige,
zartwandige Aufhellungen, darstellen [3,
14]. Eine besondere Form des zystischen

Musters ist das Honigwabenmuster, auf
Englisch als ,honeycombing” bezeichnet.
Dieses beschreibt in der CT eine Ansamm-
lung von mindestens zwei oder drei Zys-
ten &dhnlichen Durchmessers (3—25mm)
in mehrreihiger Anordnung, und ist das
Hauptmerkmal des Musters der gewdhn-
lichen interstitiellen Pneumonie (UIP), wel-
che sich u.a. in der IPF findet [10, 16]. Die
UIP mit Honigwabenmuster ist mit Erkran-
kungen mit progressiven Verldufen sowie
schlechter Prognose wie der IPF vergesell-
schaftet, weshalb eine friihe Diagnose von
fundamentaler Bedeutung ist [16].
Weitere Differentialdiagnosen  zysti-
scher Verédnderungen beinhalten bei-
spielsweise die Pneumocystis jirovecii
Pneumonie, die Langerhans-Zell-Histiozy-
tose (Langerhans cell histiocytosis, LCH),
die lymphozytére interstitielle Pneumonie
(LIP), das Birt-Hogg-Dubé Syndrom, die
LAM sowie zystische Metastasen [3, 14].

Zusatzliche Befunde

Zusatzliche radiomorphologische Befunde
konnen weitere Information liefern, wel-
che bei der Erstellung der Differentialdia-
gnose wichtig sind. Dazu gehdren unter
anderem Veranderungen des Lungenvo-
lumens, Traktionsbronchiektasien, Lymph-
adenopathie sowie pleurale Veranderun-
gen [3].



Abb. 4 A 38 Jahre alter Patient mit bekannter Sarkoidose. a Thoraxrontgen p/a und b HR-CT: bilatrale,
hildre Lymphadenopathie (weilBe Pfeile). HR-CT ,high resolution” Computertomographie

¢

Abb. 5 A Miliartuberkulose. a, b Thorax-Rontgen p/a und seitliche Aufnahme: Beidseits diffus verteil-
temikronodulare Verdichtungen, cschematische Darstellung der Miliartuberkulose,d HR-CT: zahllose
mikronoduldre, diffus iber beiden Lungenfliigeln verteilte Verdnderungen. HR-CT ,high resolution”

Computertomographie

Anderungen des Lungenvolumens
Anderungen des Lungenvolumens finden
sich beispielsweise bei der Lungenfibrose
als Verlust des Lungenvolumens und beim
Lungenemphysem, das durch eine Zunah-
me des Lungenvolumens gekennzeichnet
ist [17].

Traktionsbronchiektasien bzw.
Bronchiolektasien

Die Traktionsbronchiektasien sind defi-
niert als eine irreversible Erweiterung
und Verformung der Bronchien und Bron-
chiolen in Bereichen von Lungenfibrose.
Differentialdiagnostisch kommen dabei
beispielsweise die IPF, postradiogene

Lungenveranderungen, Asbestose sowie
Lungenbeteiligung im Rahmen von Kolla-
genosen in Frage [3]. Im Réntgen-Thorax
ist eine sichere Diagnose von Traktions-
bronchiektasen allerdings auf Grund des
Uberlagerungseffektes meist schwierig
[18].

Lymphadenopathie

Die projektionsradiographisch sichtbare,
intrathorakale (z.B. mediastinale und hila-
re) Lymphadenopathie ist haufig mit einer
Sarkoidose assoziiert (@ Abb. 4), wobei die-
se auch bei Silikosen, Berylliosen sowie der
LIP auftreten kann [3]. Neben der IPF und
OP, findet sich eine mediastinale Lymph-
adenopathie ebenso manchmal bei NSIP-
Patienten [19].

Pleurale Veranderungen

Zu den pleuralen Veranderungen zahlen
sowohl Pleuraergiisse als auch pleura-
le Verdickungen. Pleurale Verdickungen
findet man bei medikamentenassoziier-
ten interstitiellen Lungerkrankungen oder
bei Lungenbeteiligungen im Rahmen
von Kollagenosen. Pleuraplaques sind
fokale Verbreiterungen der Pleura und
sind haufig Folge einer Asbestexposition
und koénnen zusammen mit Asbestose
(=asbestassoziierte Lungenfibrose) auf-
treten.

Eine Sonderform des Pleuraergusses ist
der Chylothorax. Dieser tritt in 20-40 % der
Patienten mit einer LAM auf und ist einer
der diagnostischen Kriterien [3]. Obwohl
das Thorax-Rontgen eine hohe Sensitivitdt
in der Detektion von Pleuraergiissen bie-
tet, kann es nicht zwischen Pleuraerguss-
Typen unterscheiden [20].

Verteilung

Im letzten Schritt wird die Verteilung des
vorgefundenen Musters bestimmt. Da-
bei unterscheidet man im Thoraxrdntgen
grundsatzlich folgende Verteilungsmog-
lichkeiten: 1) kraniokaudale Verteilung,
2) periphere oder zentrale Verteilung [4].

Kraniokaudale Verteilung

Einige diffuse interstitielle Lungener-
krankungen betreffen {iberwiegend die
Lungen-Oberfelder (z.B. Sarkoidosen, Si-
likosen, Pneumokoniosen), andere die
Lungen-Mittelfelder (z. B. nicht-tuberkul6-
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Abb. 6 A UIP-Muster.a, b Thorax-Rontgen p/a und seitliche Aufnahme: Beidseits dorsobasal betonte
Retikulationen mit Zeichen des Volumsverlustes., c schematische Darstellung des unterlappenbeton-
ten UIP Musters mit Volumenverlust (rote Pfeile), d HR-CT: unterlappenbetontes Honeycombing mit
geringem Volumenverlust. UIP gewdhnliche interstitielle Pneumonie, HR-CT ,high resolution” Com-
putertomographie

se Bakterien (NTM)), wohingegen andere
eher die Lungen-Unterfelder betreffen
(z.B. IPF, NSIP) [4, 21].

Periphere oder zentrale Verteilung
Eine periphere Verteilung ist charakteris-
tisch fir die organisierende Pneumonie,
die NSIP oder die UIP. Eine zentrale Ver-
teilung ist typisch fiir das kardiale Lun-
genddem oder die pulmonale alveoldre
Proteinose [4].

Erscheinungsbild der wichtigsten
diffusen parenchymatosen
Erkrankungen in Thorax-Roéntgen

Infektiose Erkrankungen

Miliare Tuberkulose

Die miliare Form der Tuberkulose (TB) kann
im Rahmen einer primdren oder post-pri-
madren Infektion mit dem Mycobacterium
tuberculosis auftreten und ist die Folge
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einer hdmatogenen Streuung. Die milliare
TB kommt vor allem in immunkompromit-
tierten und padiatrischen Patienten vor.Im
Falle einer primdren TB zeigt sich meist ein
fulminanter Krankheitsverlauf. Im Thorax-
Rontgen zeigen sich zahllose mikronodu-
ldre (1-3 mm), diffus tGber beide Lungen-
fligel verteilte, interstitielle Verdnderun-
gen ([22-24]; @ Abb. 5). Differentialdiag-
nostisch kann auch an eine Sarkoidose,
eine miliare Metastasierung oder eine Pilz-
infektion gedacht werden [25]. Ein falsch
positiver Befund von mikronoduléren Ver-
anderungen kann durch interstitielle reti-
kuldre Veranderungen vorgetduscht wer-
den. In diesem Fall konnen nur die Kreu-
zungsstellen der interstitiellen retikuldren
Verdnderungen im Summationsbild sicht-
bar werden, und somit noduldre Verdnde-
rungen vortauschen [26].

Nicht-infektiose Erkrankungen

Idiopathische interstitielle
Pneumonien (1IPs)

Bei den IIPs handelt es sich um eine he-
terogene Gruppe, die sich radiologisch ty-
pischerweise als gewdhnliche interstitielle
Pneumonie (UIP), nicht-spezifische inter-
stitielle Pneumonie (NSIP), organisierende
Pneumonie (OP), respiratorische Bronchio-
litis mit interstitieller Lungenerkrankung
(RB-ILD), desquamative interstitielle Pneu-
monie (DIP), akute interstitielle Pneumonie
(AIP), lymphoid interstitielle Pneumonie
(LIP) und idiopathische pleuroparenchy-
male Fibroelastose (PPFE) zeigen [27].

Gewdhnliche interstitielle Pneumonie
(UIP) und Idiopathische pulmonale Fi-
brose (IPF). Die IPF tritt typischerweise ab
einem Alter von 50 Jahren und bevorzugt
bei Ménnern auf [27, 28]. Mit einer Uberle-
bensrate von 2,5-3,5 Jahren gehort diese
zu einer Erkrankung mit der schlechtes-
ten Langzeitprognose [27]. Eine positive
Raucheranamnese stellt dabei einen Ri-
sikofaktor dar. Der Krankheitsbeginn ist
schleichend und gekennzeichnet durch
eine progrediente Dyspnoe [27, 28]. Das
morphologische Muster einer IPF ist die
UIP, welche zwar charakteristisch, jedoch
nicht spezifisch fiir die IPF ist [27]. So
konnen differentialdiagnostisch eine EAA,
Kollagenosen sowie Vaskulitiden einem
UIP-Muster zugrunde liegen [27, 29].
Friihformen der Erkrankung zeigen in
der Regel ein unauffalliges Bild im Thorax-
Rontgen. Fortgeschrittene Formen hinge-
gen zeichnen sich durch basal betonte,
retikuldre Verdichtungen und Volumen-
verlust, insbesondere der Unterlappen,
aus [27]. Als indirekte Zeichen des Volu-
menverlustes kdnnen unter anderem Ver-
ziehungen der groBen Interlobarsepten
sowie hochstehende Zwerchfellkuppeln
in beiden Ebenen der Thorax-Rdntgen
Aufnahme dienen. Die weitere Abklarung
mittels HR-CT ist wesentlich, da im Falle
eines typischen UIP-Musters (@ Abb. 6),
gekennzeichnet von Honeycombing, reti-
kuldren Strukturalterationen sowie Trak-
tionsbronchiektasien basaler Betonung
sowie dem Fehlen nicht-typischer UIP-
Muster (z.B. ausgedehnte Milchglasarea-
le, Mikronoduli, Konsolidierungen), mit
entsprechender Symptomatik eine weite-



Abb. 7 A Kryptogene organisierende Pneumonie (COP). a, b Thorax-Rontgen p/a und seitliche Auf-
nahme: bilateral diffus verteilte, fleckige Verdichtungen, c schematische Darstellung mit peripher
betonten fleckigen Transparenzminderungen d HR-CT: subpleural und peribronchial verteilte Kon-
solidierungen mit Aerobronchogramm und erweiterten Bronchien, mit teilweise Pleurakontakt. HR-
CT ,high resolution” Computertomographie

re Abkldrung mittels Biopsie nicht indiziert
ist [27, 28].

Nicht-spezifische interstitielle Pneu-
monie (NSIP). Die NSIP, als zweithaufigs-
te lIP nach der UIP, hat einen Altersgipfel
von etwa 40-50 Jahren, eine deutlich
bessere Prognose und spricht manchmal
auf Cortikosteroidtherapie an [27, 30].
Histologisch findet sich bei der NSIP ei-
ne homogene Verdickung der alveoldren
Septen auf Basis von Entziindung oder
Fibrose oder einer Kombination aus bei-
den [31, 32]. Zu Beginn der NSIP zeigt
das Thorax-Rontgen keine Auffalligkeiten.
In dem fortgeschrittenen Stadium der
Erkrankung zeigen sich bilateral fleckige,
retikuldre oder nodulédre Verdichtungen.
Typische NSIP-Verdnderungen in der HR-
CT beinhalten subpleurale, symmetrisch
verteilte, meist basal betonte, fleckige,
milchglasartige, retikukdre sowie mi-
kronoduldre Verdichtungen. In einem

fortgeschrittenen Stadium zeigen sich
ebenso Traktionsbronchiektasien sowie
Konsolidierungen [30].

Organisierende Pneumonie (OP). Die
OP ist eine tiberschieBende Reparatur von
Lungengewebe, das entweder nach Scha-
digung (z.B. Infektion, Medikamentento-
xizitat, Gasen, Kollagenosen) oder nach
Organtransplantation sowie gemeinsam
mit Vaskulitiden, malignen Erkrankungen
und interstitiellen Lungenerkrankungen
auftreten kann [33]. Man spricht von einer
kryptogenen Form der OP (cryptoge-
ne organisierende Pneumonie, COP) nur
wenn nach ausfiihrliche Abklarung keine
andere Ursache dafiir gefunden wurde
(Auschlussdiagnose) ([33]; @ Abb. 7).

Im Thorax-Rontgen fallen Konsolidie-
rungen auf, die hdaufig am Anfang als ent-
ziindlich interpretiert werden. In der HR-
CT zeigen sich die Veranderungen héufig
als subpleural und peribronchial verteilte

Konsolidierungen z.T. mit Aerobroncho-
gramm, reversibel erweiterten Bronchien
und breitem Pleurakontakt oder (den fiir
die OP suggestiveren) arkardenformigen
Aussparungen subpleural. Milchglas in der
Peripherieder Konsolidierungenistebenso
haufig zu sehen wie eine Migrationsten-
denz der Konsolidierungen im zeitlichen
Verlauf. Ferner sind manchmal bandférmi-
geKonsolidierungenzu sehen, diesich auf-
grund von positivem Aerobronchogramm
oder aufgrund der kurvenférmigen sub-
pleuralen Anordnung von Plattenatelek-
tasen unterscheiden und neben dem ,re-
verse halo sign” recht charakteristisch sind
[27, 33].

Desquamative Interstitielle Pneumo-
nie (DIP) und Respiratorische Bronchio-
litis mit Interstitieller Lungenerkran-
kung (RB-ILD). Die DIP reprasentiert den
Endzustand der RB-ILD. Obwohl beide
Erkrankungen mit einer positiven Rau-
cheranamnese assoziiert sind, kommen
differentialdiagnostisch auch Infektionen
sowie die Exposition gegeniiber organi-
schem Staub als Ursache in Frage [27,
30]. Bei RB-ILD kann das Thorax-Réntgen
unauffdllig sein, da die Veranderungen
subtil sind. In der HR-CT zeigt sich die
RB-ILD meist mit zentrilobuldaren Noduli,
Milchglasverschattungen, Bronchialwand-
verdickungen sowie einem zentroazinaren
Lungenemphysem. Im Rahmen der DIP
sind die Verdnderungen im Thorax-Rént-
gen unspezifisch und zeigen diffuse Ver-
dichtungen. Die HR-CT zeigt bei DIP diffuse
milchglasartige Verdichtungen. Zusatzlich
konnen einzelne kleine, scharf berandete
Zysten auftreten [30].

Akute interstielle Pneumonie (AIP). Die
AIP entspricht dem histologischen Bild
eines diffusen Alveolarschadens (DAD)
und ist eine akut einsetzende und kli-
nisch rasch fortschreitende interstitielle
Pneumonie, die dem klinischen Bild eines
ARDS entspricht [27]. Initiale Verdnde-
rungen entsprechen peripher betontem
Milchglas, das sich mit fortschreitender
Erkrankung diffus verteilt und Konsolidie-
rungen bilden kann. Nach Abklingen der
akuten Symptomatik konnen residudre
fibrotische Veranderungen im Sinne von
retikuldren Verdichtungen mit peripherer
und anteriorer Verteilung verbleiben [27].
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Abb. 8 A Sarkoidose. a, b Thorax-Rontgen p/a und seitliche Aufnahme: bilatrale, hildre Lymphadeno-
pathie cschematische Darstellung mit bds. perihildren Verdandungen und bds. hildrer Lymphadenopa-
thie d HR-CT: mediastinale sowie hildre Adenopathie bds. mit oberlappenbetonten mikronoduléren
Verdnderungen. HR-CT ,high resolution” Computertomographie

Lymphoide interstitielle Pneumonie
(LIP). Die LIP ist die seltenste Form der
IIPs und tritt gehduft in Patienten mit
Kollagenosen, HIV-Infektion oder anderer
Formen der Immundefizienz auf. Seltener
ist die LIP idiopathisch.

Da die typischen pulmonalen Verénde-
rungen in Form von Milchglas mit Mosaik-
Muster und seltener auch Konsolidierun-
gen sehr unspezifisch sind, ist die Anam-
nese oft wegweisend. Zusatzlich kénnen
perivaskuldre, diinnwandige Zysten vor-
kommen [27].

Pleuroparenchymale Fibroelastose
(PPFE). Die PPFE zeichnet sich durch
apical und subpleural verteilte Konsoli-
dierungen und miteinhergehender Ar-
chitekturstérung aus, die sich im Thorax-
Rontgen als irrequldre pleuroparenchyma-
le Verdickungen zeigen. Zusatzlich kdnnen
Traktionsbronchiektasien und Volumen-
verlust, insbesondere der Oberlappen,
beobachtet werden [34].
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Bei Patienten mit Sarkoidose ist das Tho-
rax-Rontgen in 90% der Félle patholo-
gisch [35]. Zu den typischen Verdnderun-
gen im Thorax-Rontgen zahlt die symme-
trische, bilaterale, hilare sowie mediastina-
le (v.a. paratracheale) Lymphadenopathie
(B Abb. 8). Der Aspekt der Symmetrie ist
hilfreich, um andere Differentialdiagnosen
wie Lymphome, Tuberkulose oder Metas-
tasen auszuschlieBen [8, 35]. In 20% der
Félle zeigen die Patienten eine diffuse Mit-
beteiligung des Lungenparenchyms, meist
der Lungenoberfelder mit einem retikulo-
noduldren Muster, welches im spdteren
Verlauf zu einer Fibrose fiihren kann [8].
Die Thorax-Rontgen basierte Stadienein-
teilung der Sarkoidose nach Scadding um-
fasst 5 Stadien (0 (Normalbefund) bis IV
(irreversible Lungenfibrose)) [36]. Bei ho-
herer Sensitivitat, zeigt die HR-CT charak-
teristischerweise gut-definierte mikrono-
duldre (2-5mm) Verdnderungen in einer
perilymphatischen Verteilung entlang der

bronchovaskuldren Biindel, der interlobu-
léren Septen und Fissuren sowie subpleu-
rale Veranderungen [8, 35].

Langerhans-Zell-Histiozystose (LCH)
Die LCH ist eine seltene Erkrankung, welche
iberwiegend im jungen Erwachsenenal-
ter (20. bis 40. Lj) vor allem bei Rauchern
die Lunge betrifft. Oft sind die Symptome
sehr mild und unspezifisch kdnnen jedoch
bis zu einem Pneumothorax reichen. Im
Thorax-Rontgen kdnnen, neben den oben
erwdhnten Spontanpneumothoraces, ins-
besondere symmetrische reticulo-nodula-
re Veranderungen Uber beiden Lungen-
fligeln mit oder ohne zusétzliche zysti-
sche Veranderungen, zu sehen sein. Diese
finden sich in Lungen mit einem norma-
len oder sogar erhéhten Lungenvolumen
mit Betonung der Mittel- und Oberfelder
(B Abb. 9). Lytische Knochenldsionen (vor
allem bei Kindern) sollten den Verdacht
erhérten. Bei Pleuraergiissen oder hild-
rer bzw. mediastinaler Lymphadenopathie
sollte hingegen an andere Differentialdia-
gnosen gedacht werden. In weit fortge-
schrittenen Fallen kénnen Zeichen einer
sekunddren pulmonal-arteriellen Hyperto-
nie oder iberwiegend zystische Verande-
rungen des Lungenparenchyms zu sehen
sein [37]. In diesem Fall ist zur weiteren
Abklarung und gegebenenfalls zur Bestim-
mung einer Biopsiestelle eine HR-CT des
Thorax nahezu unumgadnglich. In dieser
zeigen sich, getrennt durch normal er-
scheinendes Lungenparenchym, dick- und
diinnwandige Zysten sowie schlecht be-
grenzte bzw. bizarr konfigurierte nodu-
lare, teils kavernierende Verdnderungen
(1-15mm). Die noduldren Veranderungen
sind zentrilobuldr angeordnet und finden
sich diffus verteilt, sparen jedoch meist die
basalen Lungenabschnitte aus. Im zeitli-
chen Verlauf nehmen die noduléren Veran-
derungen ab und es bleiben diinnwandige
Zysten (1-30mm) bis hin zu einem gene-
ralisierten Emphysem als Produkt der vor-
mals kavernierenden Veranderungen zu-
riick [38, 39].

Fazit fiir die Praxis

-~ Die Diagnose diffuser parenchymatdser
Lungenerkrankungen stellt eine enorme
Herausforderung sowohl fiir Kliniker, Ra-
diologen als auch Pathologen dar und
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Abb. 9 A Langerhans-Zell-Histiozytose (LCH). a, b Thorax-Rdntgen p/a und seitliche Aufnahme: zys-
tische-noduldre, bilateral diffus verteilte Veranderungen, links mit Betonung des Oberfelds, ¢ sche-
matische Darstellung der teils zystischen Veranderungen mit einer Betonung der Oberlappen, d HR-
CT:noduldre, zentrilobuldr angeordnete, diffus verteilte Veranderungen mit Aussparung der basalen
Lungenabschnitte. HR-CT ,high resolution” Computertomographie

sollte daher bevorzugt im multidiszipli-
naren Rahmen erfolgen.

Die erste bildgebende Methode bei Pati-
enten, welche mit einer respiratorischen
Symptomatik zugewiesen werden, ist das
Thorax-Rontgen. Es lassen sich bereits
viele Muster (z.B. Milchglasverdichtun-
gen, Konsolidierungen), die Verteilung
(kraniokaudal) sowie zusatzliche Befunde
(z.B. mediastinale Lymphadenopathie),
die auf eine diffuse parenchymatdse Lun-
generkrankung hinweisen konnen, dar-
stellen.

Die HR-CT (,high resolution” Computerto-
mographie) ist zweifelsfrei ein integraler
Bestandteil der Beurteilung jedes Patien-
ten mit einer diffusen parenchymatdsen
Lungenerkrankungen. In manchen Féllen
ist das Muster der HR-CT pathognomo-
nisch, in anderen jedoch unspezifisch fiir
eine Erkrankung, sodass weitere diagnos-
tische Schritte notig sind.
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Chest radiography findings in diffuse parenchymal lung diseases

Clinical issue: Diffuse parenchymal lung diseases include a heterogeneous group of
diseases of the lung parenchyma, the alveolar spaces, the vessels and the airways,
which can be triggered by various pathomechanisms, such as inflammation and fibrotic
changes. Since the therapeutic approaches and prognoses differ significantly between
the diseases, the correct diagnosis is of fundamental importance. In routine clinical
practice, next to the patients’ history, the clinical presentation, the laboratory findings
and the bronchoscopy, imaging plays a central role in establishing a diagnosis.
Practical recommendations: The diagnosis of diffuse parenchymal lung diseases is
an enormous challenge for clinicians, radiologists as well as pathologists and should
therefore preferably be carried out in a multidisciplinary setting. Since patients often
present with unspecific, respiratory symptoms, chest radiographs are the first imaging
method used. Many patterns of diffuse parenchymal lung diseases (e.g., ground-glass
opacities and consolidations), their distribution (e.g., cranial-caudal) and the presence
of additional findings (e.g., mediastinal lymphadenopathy) are often already detectable
on chest X-rays. However, the imaging reference standard and thus, an integral part of
the assessment of diffuse parenchymal lung disease, is the chest HR-CT. In some cases,
the pattern of the HR-CT is pathognomonic, in others it is unspecific for a disease, so
that further diagnostic steps are necessary.

Keywords
Chest radiography - Diffuse parenchymal lung disease - Idiopathic interstitial pneumonias -
Sarcoidosis - Langerhans cell histiocytosis
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