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Due et al. 2023 „The lung-gut-crosstalk“

Die Lunge macht gerne mit!
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I Direkter Kontakt zur Umwelt

I Immunologische Barriere

I Autoinflammatorische 

Lungenerkrankungen mit ähnlicher 

Immunantwort (CF, COPD,…)

I Exzessive Zytokin-Ausschüttung 

(TNF, IL18, IL1ß)

I Chronische Inflammation durch 

Akkumulation multipler Faktoren

I Chronische Lungenstruktur-

Veränderungen und Barriere-

Schädigung als Folge

I Ausgangspunkt oder Mitbeteiligung 

im Verlauf bei systemischer 

Inflammation

Inflammation und die Lunge
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I Lungenbeteiligung:

―Familiäres Mittelmeerfieber => Pleuritis

―Tumor necrosis factor assoziiertes periodisches Syndrom (TRAPS) => 

Pleuritis

―STING assoziierte Vaskulopatie mit Beginn im Kindesalter (SAVI) => 

Interstitielle Lungenerkrankung (ILD)

― ILD
• Blau-Syndrom (Granulomatöse Entzündungen in Haut, Gelenken und Augen)

• PLAID (PLCG2-associated antibody deficiency and immune dysregulation) 

• COPA-Syndrom (Interferonopathie) => ILD, pulmonale Haemorrhagien

―Komplikation HAIDS: Mastzellaktivierungssyndrom (MAS)

― (Mukoviszidose)
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Hereditäre autinflammatorische Erkrankungen (HAIDs)

im Kindesalter
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IÜber 200 seltene 

Lungenerkrankungen

I Inzidenz ca. 45 : 1 000 000

I “diffuse lung disease“ (Interstitium, 

Atemwege, Alveolen, Gefäße)

I Klinik von mild und unspezifisch bis 

schwer und lebensbedrohlich
― Beginn postnatal als Atemnotsyndrom 

oder später mit Hypoxie, 

Tachydyspnoe, Gedeihstörung, 

trockenem Husten, wheezing, 

pulmonaler Hypertension, Zyanose, 

Trommelschlegelfingern oder 

Uhrglasnägeln

IDiagnosestellung:

―Anamnese / Familienanamnese

―Klinische Untersuchung 

(Respiratorische Symptome, 

klinische Zeichen der 

respiratorischen Insuffizienz, 

Hypoxie

―Bildgebung (CT)

―Lungenfunktionstests, Labor, 

Bronchoskopie, BAL, 

Echokardiographie, Genetik, 

Lungenbiopsie
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chILD (childhood interstitial lung disease)
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I Therapie:

―Supportive Maßnahmen 

Sauerstoff, Atemunterstützung, Physiotherapie, 

hochkalorische Kost, Vermeidung exogener Noxen 

(Tabakrauch), Impfungen (Pneumokokken, 

Influenza, RSV), (Antibiotika) psychosoziale 

Unterstützung

―Kortikosteroide

―Makrolide

― Immunsuppression / Immunmodulation

―Hydrochloroquin

―Antifibrotische Therapien

―Lungentransplantation
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chILD (childhood interstitial lung disease)
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I Autoinflammatorische Lungenerkrankungen im 

Kindesalter selten

I Erweiterung diagnostischer Möglichkeiten (MRT, 

LCI, Genetik,…)

I Strukturierte interdisziplinäre Betreuung im Team 

und frühzeitig mit anderen Fachrichtungen

I Spezialisierte Zentren

INationale und Internationale Kooperation / Register

I Transitionskonzept

IDie Lunge nicht vergessen !
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Fazit für die Lunge

Fazit für andere Fachrichtung
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