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Die Lunge macht gerne mit!
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Graft versus Host-Associated Pulmonary Disease and other
Idiopathic Pulmonary Complications after Hematopoietic Stem Cell
Transplant
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Inflammation und die Lunge

T. Scambler et al.

Autoinflammatory disease in the lung
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I Ausgangspunkt oder Mitbeteiligung
Im Verlauf bei systemischer
Inflammation
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Hereditare autinflammatorische Erkrankungen (HAIDs)
Im Kindesalter

I Lungenbeteiligung:
— Familiares Mittelmeerfieber => Pleuritis
— Tumor necrosis factor assoziiertes periodisches Syndrom (TRAPS) =>
Pleuritis
— STING assoziierte Vaskulopatie mit Beginn im Kindesalter (SAVI) =>
Interstitielle Lungenerkrankung (ILD)

—ILD
« Blau-Syndrom (Granulomatdse Entztindungen in Haut, Gelenken und Augen)
e PLAID (PLCG2-associated antibody deficiency and immune dysregulation)
 COPA-Syndrom (Interferonopathie) => ILD, pulmonale Haemorrhagien

— Komplikation HAIDS: Mastzellaktivierungssyndrom (MAS)

— (Mukoviszidose)
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chiLD (childhood interstitial lung disease)

I Uber 200 seltene I Diagnosestellung:
Lungenerkrankungen — Anamnese / Familienanamnese

I Inzidenz ca. 45 : 1 000 000 — Klinische Untersuchung

I “diffuse lung disease” (Interstitium, (Respiratorische Symptome,
Atemwege, Alveolen, Gefalde) klinische Zeichen der

I Klinik von mild und unspezifisch bis respiratorischen Insuffizienz,
schwer und lebensbedrohlich Hypoxie
— Beginn postnatal als Atemnotsyndrom —Bildgebung (CT)

oder spater mit Hypoxie,

Tachydyspnoe, Gedeihstorung, — Lungenfunktionstests, Labor,

trockenem Husten, wheezing, Bronchoskopie, B_AL, |
pulmonaler Hypertension, Zyanose, Echokardiographie, Genetik,
Trommelschlegelfingern oder Lungenbiopsie

Uhrglasnageln
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Workup step 1 Workup step 2

General paediatrician
Suspect ILD

Paediatric pulmonologist/expert centre

el Confirm ILD, eliminate differential diagnosis, classify disease

- N s N
Clinical evaluation Serological and other blood tests, pulmonary
and family history function tests (age dependent)

Investigations

\ / > <
r N\
Chest radiography Thoracic HRCT scan Bronchoscopy,
Laboratory and urine \ BAL
routine tests ) - o . ~
Genetic tests Lung biopsy (or biopsy
L of other targeted organ)
. . ILD Confirmed ILD diagnosis
Diagnosis .
suspicion / ) . N (o N [ ; ) N
With CT, specific With molecular genetics With lung biopsy
laboratory tests, BAL « Surfactant disorder « NEHI
PTI + Pulmonary alveolar + Pulmonary interstitial
Exposure-related ILD proteinosis glycogenosis
Hypersensitivity « Autoinflammatory « Sarcoidosis
pneumonitis . disorder ) L
DAH
Systemic/autoimmune ( With both
disease o + Syndromes with ILD involvement
Metabolic disorder _+ Diffuse developmental disorder of the lung

Undefined chILD

6 Nathan et al. 2023
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chiLD (childhood interstitial lung disease)

I Therapie:

_ European Management
—Supportive Malsnahmen | | ﬁz ‘F’Iatfﬂrm for Childhood
Sauerstoff, Atemunterstitzung, Physiotherapie g Interstitial Lung Diseases
hochkalorische Kost, Vermeidung exogener Noxen

(Tabakrauch), Impfungen (Pneumokokken,
CHILDRENS INTERSTITIAL
‘C h ‘ L ' AND DIFFUSE LUNG
DISEASE FOUNDATION

Influenza, RSV), (Antibiotika) psychosoziale
Unterstltzung

— Kortikosteroide

— Makrolide | | Children’s Lung
— Immunsuppression / Immunmodulation Interstitial i fidation
. HydrOChlorquin Lung Dlsease (ChILD) when you can’t breathe... nothing else matters®

— Antifibrotische Therapien
— Lungentransplantation
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Fazit fr die Lunge

I Autoinflammatorische Lungenerkrankungen im
Kindesalter selten
I Erweiterung diagnostischer Mdglichkeiten (MRT,

LClI, Genetik,...)
I Strukturierte interdisziplinare Betreuung im Team \(e ¢ N
und frihzeitig mit anderen Fachrichtungen \ \
I Spezialisierte Zentren I e S o

I Nationale und Internationale Kooperation / Register
I Transitionskonzept

Fazit fur andere Fachrichtung

I Die Lunge nicht vergessen !
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