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1. Informationen zu dieser Leitlinie

1.1. Federfiihrende Fachgesellschaft

Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungsmedizin e.V.
Robert-Koch-Platz 9

10115 Berlin

1.2. Besonderer Hinweis

Die Medizin unterliegt einem fortwahrenden Entwicklungsprozess, sodass alle Angaben,
insbesondere zu diagnostischen und therapeutischen Verfahren, immer nur dem Wissensstand zur
Zeit der Drucklegung der Leitlinie entsprechen kénnen. Der Benutzer selbst bleibt verantwortlich fur
jede diagnostische und therapeutische Applikation, Medikation und Dosierung.

Das Werk ist in allen seinen Teilen urheberrechtlich geschiitzt. Jede Verwertung auRerhalb der
Bestimmung des Urhebergesetzes ist ohne schriftliche Zustimmung der OL-Redaktion unzulassig und
strafbar. Kein Teil des Werkes darf in irgendeiner Form ohne schriftliche Genehmigung der Autoren
reproduziert werden. Dies gilt insbesondere fiir Vervielfiltigungen, Ubersetzungen,
Mikroverfilmungen und die Einspeicherung, Nutzung und Verwertung in elektronischen Systemen,
Intranets und dem Internet.

Aus Griinden der besseren Lesbarkeit wird auf die gleichzeitige Verwendung méannlicher und
weiblicher Sprachformen verzichtet. Samtliche Personenbezeichnungen gelten gleichermaRen fiir
beiderlei Geschlecht.

2. Geltungsbereich und Zweck der Leitlinie
2.1. Begriindung fir die Auswahl des Leitlinienthemas

Bei der vorliegenden Leitlinie Diagnostik der idiopathischen Lungenfibrose (idiopathische pulmonale
Fibrose, IPF) handelt es sich um eine Aktualisierung der 2013 in der Zeitschrift PNEUMOLOGIE
publizierten S2k Leitlinie zur Diagnostik und Therapie der idiopathischen Lungenfibrose (1).

Seit der letzten Veroffentlichung der Leitlinie im Jahr 2013 erfolgte eine Aktualisierung bezliglich der
Therapie, die 2017 publiziert wurde (2). Zwischenzeitlich ist speziell beziiglich der Diagnostik der IPF
eine relevante Anzahl an Studien hinzugekommen, die es zu beriicksichtigen gilt. Der Umfang der
wissenschaftlichen Erkenntnisse hat in einem deutlichen AusmaR zugenommen, so dass diese
Aktualisierung nur den Bereich der Diagnostik betrifft und als Ergdnzung der urspriinglichen Leitlinie
veroffentlicht wird.

Diese Leitlinie richtet sich an arztliche und nichtarztliche Berufsgruppen, die im weitesten Sinne in die
Behandlung von Patienten mit idiopathischer Lungenfibrose mit einbezogen sein kénnen (z.B.
Radiologen, Pathologen, Thoraxchirurgen, Naturwissenschaftler, Pflegepersonal, Patienten,
Selbsthilfegruppen und interessierte Laien). Sie dient zur Information flir medizinische
Assistenzberufe.

2.2. Zielorientierung der Leitlinie

Das Hauptziel dieser Leitlinie ist die Verbesserung und Vereinheitlichung der Diagnostik der
idiopathischen Lungenfibrose. Dabei soll eine moéglichst hohe diagnostische Sicherheit erreicht
werden bei gleichzeitig moglichst geringer Invasivitat der eingesetzten diagnostischen Methoden.



Zielsetzung ist auBerdem eine frithzeitge Diagnosestellung. Die Verbesserung der
Versorgungsqualitat soll dadurch erreicht werden, dass:

¢ die betroffenen Patienten frihzeitig erkannt werden
¢ die Durchfiihrung der diagnostischen Verfahren standardisiert wird
e die Interpretation der Befunde verbessert wird

¢ die Diagnosestrategie zielgerichtet durchgefiihrt wird und nicht-invasive Untersuchungsmethoden
vorrangig eingesetzt werden

2.3. Patientenzielgruppe

Die Leitlinie befasst sich im Wesentlichen mit der Gruppe der Patienten mit idiopathischer
Lungenfibrose, hat aber auch fir alle Patienten mit interstitiellen Lungenerkrankungen Bedeutung,
da sie fir die diagnostische Abgrenzung der verschiedenen interstitiellen Lungenerkrankungen
Anwendung findet.

2.4. Versorgungsbereich

Der Versorgungsbereich der Leitlinie umfasst sowohl die ambulanten als auch die stationaren
Strukturen, welche fir die Diagnostik der Patienten zustandig sind. Die Leitlinie ist sowohl fur
Allgemein-als auch fiir Facharzte relevant.

2.5. Anwenderzielgruppen/Adressaten

Diese Leitlinie richtet sich an arztliche und nichtarztliche Berufsgruppen, die im weitesten Sinne in die
Behandlung von Patienten mit idiopathischer Lungenfibrose mit einbezogen sein kénnen. Hierzu
zahlen: Pneumologen, Internisten, Kardiologen, Radiologen, Pathologen, Thoraxchirurgen,
Naturwissenschaftler, Pflegepersonal, Patienten, Selbsthilfegruppen und interessierte Laien). Sie
dient zur Information fiir medizinische Assistenzberufe.

3. Zusammensetzung der Leitliniengruppe

Die Leitlinie wurde von Pneumologen, Internisten, Radiologen und Pathologen sowie einem
Patientenvertreter erstellt.

3.1. Koordination und Redaktion

Prof. Dr. med. Jirgen Behr

Klinikum der Universitat Miinchen und Asklepios Fachkliniken Miinchen-Gauting
3.2. Beteiligte Fachgesellschaften und Organisationen

Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie und Beatmungsmedizin e.V.
Robert-Koch-Platz 9

10115 Berlin

Mandatierte Vertreter: J. Behr, A. Giinther, F. Bonella, D. Koschel, M. Kreuter, G. Leuschner, P.
Markart, S. Glaser, A. Prasse, N. Schonfeld, J. Schupp, J. Miller-Quernheim, U. Costabel

Deutsche Rontgengesellschaft e.V.

Ernst-Reuter-Platz 10



10587 Berlin

Mandatierter Vertreter: J. Dinkel

Deutsche Gesellschaft fir Pathologie
Robert-Koch-Platz 9
10115 Berlin

Mandatierte Vertreter: D. Jonigk, L. Fink

Bundesverband Deutscher Pathologen e.V.
Berlin, www.pathologie.de

Mandatierte Vertreter: D. Jonigk, L. Fink

Osterreichische Gesellschaft fiir Pneumologie
c/o Mondial Congress & Events

Operngasse 20B

1040 Wien

Mandatierter Vertreter: S. Handzhiev

Schweizerische Gesellschaft fiir Pneumologie
Sekretariat

Reinacherstrasse 131

CH-4053 Basel

Mandatierter Vertreter: T. Geiser

Lungenfibrose e.V.
Kupferdreher Str. 114
45257 Essen

Mandatierter Vertreter: K. Geil3ler

Arbeitsgemeinschaft der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.V.

Birkenstr. 67



10559 Berlin
Methodischer Koordinator: H. Sitter
3.3. Methodische Begleitung

Die methodische Begleitung erfolgte durch Herrn PD Dr. H. Sitter.

4. Methodische Exaktheit

Die methodische Vorgehensweise bei der Erstellung der Leitlinie ist im Leitlinienreport dargelegt. Die
Leitliniengruppe hat sich zu einer Adaptation der ATS-ERS-JRS-ALAT Leitlinie 2018 entschlossen, die
der GRADE Methodik folgt und folgende methodischen Merkmale aufweist a) systematische
Recherche mit Ein- und Ausschlusskriterien b) kritische Bewertung der Literatur nach GRADE c)
Angabe von Empfehlungsgraden und Evidenzstarke d) Erkennbare Verkniipfung der Empfehlungen
mit der zugehorigen Literatur e) Erstellen von Evidenztabellen fir relevante Studien (3).

Die Leitlinie und das zugehorige Dokument mit den Recherchen und Evidenztabellen sind auf der
AWMF-Seite https://www.awmf.org/leitlinien/detail/ll/020-016.html als pdf hinterlegt. Ergdnzend
zur internationalen Leitlinie wurden Publikationen beriicksichtigt, die nach September 2017
veroffentlicht wurden und die in der internationalen Leitlinie daher unberiicksichtigt blieben.

Die Leitlinie wurde wahrend der gesamten Entwicklung von der AWMF (Arbeitsgemeinschaft der
Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften e.V.) begleitet (H.M.). Die Abstimmungen in
der Konsensuskonferenz erfolgten nach dem nominalen Gruppenprozess und wurden durch Herrn
PD. Dr. Helmut Sitter moderiert. Da es sich um eine S2k Leitlinie handelt, enthielt der
Konsensusprozess die folgenden Elemente: Logische Analyse (klinischer Algorithmus), formale
Konsensfindung, Evidenzbasierung, Entscheidungsanalyse. Fiir eine S2K Leitlinie gilt, dass anhand
einer klar definierten Fragestellung eine Losung mit konditionaler Logik (Wenn-Dann-Logik) in
mehreren Schritten herbeigefiihrt wird. Fir die Evidenzbasierung werden klinische Studien und
Metaanalysen mit einbezogen. Anhand der graphischen Algorithmen soll das Vorgehen einfach, klar
und Ubersichtlich dargestellt werden.

4.1. Abfassen der Leitlinie/Konsentierung

Die erste Version der Leitlinie wurde unter Leitung des Leitlinienverantwortlichen Jirgen Behr und
den Autoren der einzelnen Kapitel verfasst. Diese Version wurde per e-mail mehrfach unter allen
Mitgliedern der Leitliniengruppe zirkuliert und modifiziert und diente schliefRlich als Grundlage das
Konsensustreffens am 9.8.2019 in Miinchen.

4.2. Statements

Als Statements werden Darlegungen oder Erlduterungen von spezifischen Sachverhalten oder
Fragestellungen ohne unmittelbare Handlungsaufforderung bezeichnet. Sie werden entsprechend
der Vorgehensweise bei den Empfehlungen im Rahmen eines formalen Konsensusverfahrens
verabschiedet und kénnen entweder auf Studienergebnissen oder auf Expertenmeinungen beruhen.

4.3, Expertenkonsens (EK)

Im Rahmen der S2K Leitlinie basieren die Empfehlungen auf Expertenkonsens, eine umfassende und
systematische Aufarbeitung der gesamten Literatur erfolgte nicht. Fir die Graduierung des
Expertenkonsenses wurden keine Symbole bzw. Buchstaben verwendet, die Starke des



Konsenspunktes ergibt sich aus der verwendeten Formulierung (soll/sollte/kann) entsprechend der
Abstufung in Tabelle 1.

Tabelle 1: Schema der Empfehlungsgraduierung
Beschreibung Ausdrucksweise

Starke Empfehlung soll

Empfehlung sollte

Empfehlung offen kann

Die Konsensstarke wurde wie folgt graduiert: > 75 % Zustimmung = Konsens; > 95 % Zustimmung =
starker Konsens.

4.4. Externe Begutachtung und Verabschiedung

Im Rahmen des Verabschiedungsprozesses wird die Leitlinie von allen beteiligten Fachgesellschaften
begutachtet und konsentiert. Die Leitlinie wurde von den Vorstdanden der beteiligten
Fachgesellschaften verabschiedet.

5. Redaktionelle Unabhangigkeit

Die Deutsche Gesellschaft fiir Pneumologie e.V. und die mit beteiligten Fachgesellschaften stellten
die finanziellen Mittel fur die Erstellung der vorliegenden Leitlinie zur Verfligung. Die
Leitlinienerstellung erfolgte in redaktioneller Unabhangigkeit von den finanzierenden Tragern,
zusatzliche Sponsoren gab es nicht.

Die finanziellen Mittel wurden ausschlieBlich fiir Personalkosten, Bliromaterial, Literaturbeschaffung
sowie fur die AG-Meetings und Konsenskonferenzen (Miete, Technik, Verpflegung,
Moderatorenhonorare, Reise- und Hotelkosten) eingesetzt.

Eine standardisierte Erklarung (AWMF-Formblatt, Stand 23.5.2018) lber Interessenkonflikte wurde
von allen Mitgliedern der Leitliniengruppe eingeholt, welche durch die Koordinatoren (HS und JB)
gesichtet und bewertet wurden. Die darin offengelegten Beziehungen und Sachverhalte sind im
Leitlinienreport dargestellt, die Interessenkonflikterklarungen der Mandatstrager sind in Tabelle 2
abgebildet. In einzelnen Fallen wurde mit den betroffenen Mandatstragern Riicksprache gehalten,
wenn sich die Frage nach einem relevanten Interessenskonflikt stellte — ein Ausschluss wegen
Befangenheit musste jedoch in keinem Fall vorgenommen werden.

Das Thema Interessenkonflikte wurde zu Beginn der Konsensuskonferenz des Erstellungsprozesses
vom Koordinator (HS) in der Leitliniengruppe diskutiert. Es wurden keine thematisch relevanten
Interessenskonflikte festgestellt. Durch die strukturierte Konsensbildung sowie die interdisziplinare
und multiprofessionelle Erstellung und die Moglichkeit der 6ffentlichen Begutachtung wurden
weitere potentielle Risiken zur Verzerrung reduziert.

Den Mandatstragern und Experten ist fiir ihre ausschlielich ehrenamtliche Arbeit ausdriicklich zu
danken.

6. Vorbereitung und Implementierung

Die Leitlinie wird auf Website der AWMF sowie der Deutschen Gesellschaft fiir Pneumologie und
Beatmungsmedizin e.V. und in der Fachzeitschrift ,,Die Pneumologie” publiziert. Sie wird dariber
hinaus auf den Fachkongressen der beteiligten Fachgesellschaften vorgestellt und somit den an der
Versorgung der Patienten beteiligten sowie interessierten Personen zur Kenntnis gebracht.
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7. Glltigkeitsdauer und Aktualisierungsverfahren

Die S2K-Leitlinie ist bis zur ndachsten Aktualisierung giiltig. Die nachste Aktualisierung ist nach finf
Jahren geplant (16.12.2024). Bei dringendem Anderungsbedarf kann eine neue Version frither
erstellt werden. Kommentare und Hinweise fir den Aktualisierungsprozess sind ausdriicklich

erwiinscht und konnen an das Leitliniensekretariat adressiert werden:

Univ.-Prof. Dr. med. Jirgen Behr (Projektleitung)
Medizinische Klinik und Poliklinik V
Comprehensive Pneumology Center
Ludwig-Maximilians-Universitdt Minchen
Marchioninistr. 15

81377 Miinchen

Juergen.behr@med.uni-muenchen.de

8. Interessenskonflikte der Leitlinienmitglieder

Eine Zusammenfassung der Interessenskonflikte der Mitglieder Leitliniengruppe ist in Tabelle 2
dargestellt.

Tabelle 2: Interessenskonflikte der Leitlinienmitglieder

Jurgen Behr erhielt Honorare fiir Vortragstatigkeit und Beratung von Actelion, Boehringer-Ingelheim,
Roche, Biogen, BMS, Galapagos, Promedior, Astra Zeneca und Novartis

Andreas Ginther erhielt Honorare fir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim und
Roche.

Francesco Bonella erhielt Honorare fiir Vortragstatigkeit und Beratung von Boehringer Ingelheim,
Roche, Savara, Fujirebio, Galapagos.

Julien Dinkel erhielt Honorare fiir Vortragstatigkeit und Beratung von Boehringer, MSD und Beyen
Consult.

Ludger Fink erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Novartis und Roche.

Thomas Geiser erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim und
Roche.

Klaus GeiRSler hat keine Interessenskonflikte.

Sven Glaser erhielt Honorare fir Vortragstatigkeit und Beratung von Actelion, Astra Zeneca,
Boehringer-Ingelheim, Berlin Chemie, Novartis, PneumRx und Roche.

Sabin Handzhhiev erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim und
Roche.



Danny Jonigk erhielt Honorare fiir Vortragstatigkeit und Beratung von Roche.

Dirk Koschel erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim und
Roche.

Michael Kreuter erhielt Honorare flir Vortragstatigkeit und Beratung von AstraZeneca, Bayer,
Boehringer Ingelheim, GlaxoSmithKline, Novartis, Chiesi und Roche.

Gabriela Leuschner erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit von Astra Zeneca.

Philipp Markart erhielt Honorare fiir Vortragtéatigkeit und Beratung von Berlin Chemie, Boehringer-
Ingelheim, GSK, Novartis und Roche.

Antje Prasse erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim, Abbvie,
Plinat Therapeutics, Roche, Astra Zeneca und Novartis.

Nicolas Schonfeld hat keine Interessenskonflikte.
Jonas Christian Schupp erhielt Honorare fir Vortragtatigkeit von Bayer AG.
Helmut Sitter hat keine Interessenskonflikte.

Joachim Miiller-Quernheim erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Astra Zeneca
Novartis und Roche.

Ulrich Costabel erhielt Honorare fiir Vortragtatigkeit und Beratung von Boehringer-Ingelheim und
Roche, Gobal Blood Therapeutics und Fibrogen.
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