Medizinische Klinik und Poliklinik V
Klintkum der Universitat Minchen
Asklepios Fachkliniken Minchen-Gauting

KLINIKUM

DER UNIVERSITAT MUNCHEN

LU DwiG-

| MAXIMILIAKS
UNIVERSITAT
MUXTHEN

LMU
(N ASKLEPIOS

: | DZL
Comprehensive Pneumology Center ﬂ‘ Prseny B ‘,:'
|\/|Itg||€d deS DZI— HelmholtzZentrum miinchen

Bewtsches Forschungsreninem fur Gesundheit und Umevels

AtemWeg
Stiftung zur Erforschung

von Lungenkrankheiten

Wenn die Lunge vernarbt:
Lungenfibrose und ihre Ausloser

Prof. Dr. med. Jlrgen Behr



Was Ist Lungenfibrose?

* Fibrose, abgeleitet von ,fiber” = Faser = Kollagenfaser

« Krankhafte Bindegewebsbildung als Reaktion auf eine
aul3ere oder innere Verletzung

* Synonym: ,Narbenlunge”



150 — 200 Mio Alveolen pro Lungenfltgel, ca. 150 gm,
Dicke der Alveolarwand < 1 pum



Wie sieht eine Lungenfibrose aus?




Wie kommt es zur Lungenfibrose?

* Die haufigste Form ist ,idiopathisch” (=Ursache unbekannt!)
« Etwa 10 % sind erblich (familiar gehauftes Auftreten)

« Einige genetische Formen sind bekannt:
- Surfaktantmangel, Telomerverkiirzung, etc.

« Einige genetische Risikofaktoren sind ebenfalls bekannt
- z.B. MUC-5B Polymorphismus

* In 40-50 % der Falle finden sich exogene Ausloser:
Medikamente (z.B. Amiodaron), Staube (Asbest),
Antigene (Schimmelpilzsporen), Bestrahlung, etc.



Lungenfibrose — Klinisches Bild
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Was spirt der betroffene Mensch?
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Wie stellt der Arzt die Verdachtsdiagnhose?

 ZUuhoren !
 Abhoren!
* Rontgenbild!

* Lungenfunktion!



Wie stellt der Lungenfacharzt die Diagnose?

Zentrale Rolle der hochauflosenden
DlUnnschicht Computertomographie
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Ausloser fur Lungenfibrose
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Pathogenese der IPF

Oxidative
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Interstitial Lung Abnormalities in a CT Lung Cancer Screening
Population: Prevalence and Progression Rate
Jin et al., Radiology 268:563-571, 2013

Nicht-fibrotische ILA Fibrotische ILA
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Nach 2 Jahren




Association Between Interstitial Lung Abnormalities and All-Cause

Mortality
Putman et al., Jama. 2016;315(7):672-81.

,Definitve Fibrosis”




Association Between Interstitial Lung Abnormalities and All-Cause Mortality
Putman et al., JAMA. 2016;315(7):672-81.
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A3836 / P923 - Pulmonary Fibrosis MUC5B Risk Allele rs35705950 Is Associated with Transcriptional Profiles of
Senescence and Epithelial-to-Mesenchymal Transition in Airway Cells Cultured at Air-Liquid Interface

S. Kurche, J. Huber, E. Dobrinskikh, J. S. Kurche, C. M. Evans, I. V. Yang, D. A. Schwartz

# MUC5B Tg

MUCS5B Promoter-Polymorphismus
fUhrt zu exzessiver MUC5B Produktion

Die erh6hte MUCS5B-Freisetzung fuhrt
zu Veranderung der Mucus-Menge und
Viskositat speziell am bronchiolo-
alveoaren Ubergang

Bronchiale Epithelzellen mit Zilienbesatz
wandern in die alveolaren Raume ein

Es kommt zur ,Bronchiolisierung” der
Alveolen mit Ausbildung von Honigwaben



Hypothesis: MUC5B Polymorphism Leads to Excess Mucus in the Distal
Aisways, Mucociliary Dysfunction and Fibrosis of Alveolar Structures

Bronchiolar Origin of Idiopathic Pulmonary Fibrosis
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Predicted Risk of ILA
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Umwelt und Lungenfibrose
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Sack et al., Eur Respir J, 2017



Predicted Risk of ILA
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Umwelt und Lungenfibrose
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Vielen Dank fir lhre
Aufmerksamkeit!

Noch Fragen?

Nicht vergessen:

AtemWeg

Stiftung zur Erforschung
von Lungenkrankheiten



http://www.stiftung-atemweg.de/

