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Zusammenfassung

Die Lungenbeteiligung ist die haufigste Todesursache bei Patienten mit systemischer
Sklerose (SSc). Da eine Lungenbeteiligung haufig asymptomatisch ist, wird derzeit
empfohlen, bei allen Patienten mit einer neu diagnostizierten SSc eine Thorax-CT
durchzufiihren. Uneinigkeit herrscht derzeit dariiber, wie SSc-Patienten, bei denen
zum Diagnosezeitpunkt keine Lungenbeteiligung gefunden wurde, weiterverfolgt
werden sollen. Basierend auf einem Konsensus Osterreichischer Rheumatologen,
Pneumologen und Radiologen, wird empfohlen, bei asymptomatischen Patientinnen
mit einer negativen CT zum Zeitpunkt der Erstdiagnose jahrlich transthorakale
Ultraschalluntersuchungen sowie Lungenfunktionsuntersuchungen alle 6 bis

12 Monate durchzufiihren. Bei Vorliegen eines positiven Lungenultraschallbefundes
wird eine ergdnzende CT zur weiterfiihrenden Abklédrung empfohlen. Aufgrund

der Datenlage werden bei Patientinnen mit einem hdheren Risiko, definiert durch
entsprechende Risikofaktoren, jéhrliche CT-Verlaufskontrollen empfohlen.
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Die systemische Sklerose ist eine seltene
Autoimmunerkrankung mit einer Prava-
lenz zwischen 3 und 24 pro 100.000 Men-
schen, die neben einer Fibrosierung der
Haut auch innere Organe beteiligen kann
[19]. In der Lunge fiihrt die systemische
Sklerose bei bis zu 80% der Patientlnnen

zu einer interstitiellen Lungenerkrankung
(ILD) mit Lungenfibrose (SSc-ILD), die bei
bis zu 25-30 % der PatientInnen einen pro-
gressiven Verlauf einschldgt [19]. Bei bis
zu 35 % der Patientlnnen ist die Lungenfi-
brose noch vor der isolierten pulmonalen
arteriellen Hypertonie (26 %) die hédufigs-
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Abb. 1 A CT einer 27 Jahre alten Patientin mit einer bekannten Skleroder-
mie. Es finden sich in der Peripherie beider Unterlappen Milchglasverdich-
tungen undretikuldre Verdichtungen, vereinbar miteiner nicht-spezifischen
interstitiellen Pneumonie (NSIP)

te Todesursache bei Betroffenen mit einer
systemischen Sklerose [37]. Nach derzei-
tigem Wissen ist eine Lungenfibrose irre-
versibel. Durch eine friithe medikamentdse
Therapie kann das Fortschreiten der Er-
krankung verlangsamt werden [11]. Aus
diesem Grund ist die Friihdiagnose einer
ILD bei systemischer Sklerose von beson-
derer Wichtigkeit.

In einer auf einem Delphi-Prozess ba-
sierenden Expertenempfehlung wird aus
diesem Grund bei allen Patientinnen mit
neu diagnostizierter systemischer Sklero-
se empfohlen, als Screening eine Com-
putertomographie (CT) des Thorax [17]
durchzufiihren. Bei Patientlnnen mit ini-
tial negativer CT sollten gemaf derselben
Empfehlung weitere CT-Screening-Unter-
suchungen in Abhangigkeit von individu-
ellem Risiko, klinischer und lungenfunktio-
neller Dynamik durchgefiihrt werden [17].

Da die SSc-ILD ein interdisziplindres Zu-
sammenarbeiten erfordert, haben sich die
Osterreichische Gesellschaft fiir Rheuma-
tologie (OGR), die Osterreichische Gesell-
schaft fiir Pneumologie (OGP), die Oster-
reichische Réntgengesellschaft (ORG) und
die Osterreichische Gesellschaft fiir Ultra-
schall in der Medizin (OGUM) zu einem ge-
meinsamen Statement zur bildgebenden
Diagnostik bei SSc-ILD unter besonderer
Beriicksichtigung des transthorakalen Ul-
traschalles entschlossen.

Abb. 2 A CT einer 32 Jahre alten Patientin mit einer bekannten Skleroder-
mie. Die CT zeigt mehrreihige zystische Verdnderungen in der Peripherie
beider Unterlappen (Honeycombing) im Sinne eines sog. UIP(,usual inter-

stitial pneumonia“)-Musters

Methodik

Eine ausfihrliche Literaturrecherche wur-
de mit den Begriffen ,transthoracic ultra-
sound and systemic sclerosis”, ,transthora-
cic ultrasound and scleroderma”, ,transt-
horacic ultrasound and interstitial lung
disease”, ,lung sonography and systemic
sclerosis”, ,lung sonography and scleroder-
ma” und ,lung sonography and intersti-
tial lung disease” durchgefiihrt. Es fanden
sich297 Arbeiten, wobei44 Literaturstellen
in diese Arbeit einflossen. ,Case reports”,
Jcase series” und Arbeiten mit weniger
als 25 Probanden wurden nicht hinzuge-
zogen. Die Arbeiten wurden von Expert-
Innen aus den ILD-Arbeitskreisen der OGP,
OGR, OGUM und OGR gelesen. In mehre-
ren Sitzungen wurden Fragen beziiglich
der Anwendung des transthorakalen Lun-
genultraschalls bei systemischer Sklerose
abgestimmt. Das Manuskript wurde nach
Verfassung von den Vorstianden der OGP,
ORG, OGUM und OGR approbiert. Von kei-
nem der Mitglieder der Konsensusgruppe
wurde ein potenzieller Interessenkonflikt
angegeben. Fiir die Erstellung des Kon-
sensus wurde auch seitens der Pharma-
industrie keine finanzielle Unterstiitzung
erhalten.

Bildgebende Verfahren zur
Abklarung einer SSc-ILD

Thoraxrontgen

Aufgrund ihrer geringen Sensitivitét soll-
ten konventionelle Rontgenuntersuchun-
gen des Thorax nicht zur Diagnose oder
Verlaufskontrolle von Patientlnnen mit
SSc-ILD eingesetzt werden.

Computertomographie (CT) der
Lunge

Die Computertomographieist der Lungen-
funktion in der Friihdiagnose einer ILD
Uiberlegen [35]. In der CT manifestiert sich
die SSc-ILD meist (80 %) unter dem Bild ei-
ner nicht-spezifischen interstitiellen Pneu-
monie (NSIP). Die typischen Verdnderun-
gen sind dabei Milchglasverdichtungen
neben einer variablen Ausprdgung von re-
tikuldren Veranderungen in einer basalen
und peripheren Verteilung mit haufiger
subpleuraler Aussparung (@ Abb. 1).

Als Folge der fibrosierenden Verande-
rungen bei der NSIP finden sich auch
ein Volumenverlust der Lunge, eine
irreversible Erweiterung von Bronchi-
en (Bronchiektasien) und bei manchen
PatientInnen auch ein gering ausgeprag-
tes Honigwabenmuster (Honeycombing,
[8, 10]). Als Honeycombing beschreibt
man eine Anhdufung (Cluster) von zahl-
reichen aneinander grenzenden Zysten
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Abb. 3 A Kometenschweifartefakte bei syste-
mischer Sklerose. Raute Verdickte, irregulére
Pleuralinie, C Kometenschweifartefakte

ahnlicher GroBe, die sich die Wande teilen
(42]; @ Abb. 2).

Deutlich seltener (10 %) findet sich bei
Patientinnen mit SSc-ILD das Muster ,usu-
al interstitial pneumonia” (UIP), welches
durch retikuldre Verdichtungen, Traktions-
bronchiektasien und Honeycombing in ba-
saler und subpleuraler Verteilung gekenn-
zeichnet ist [8, 10]. Bei weiteren 10% der
Patientinnen finden sich Zeichen einer fi-
brosierenden Lungenerkrankung, die kei-
nem definierten Muster zugeordnet wer-
den kénnen.

In den letzten Jahren sind auch spezi-
fische Verteilungsmuster bei SSc-ILD be-
schrieben worden, die insbesondere die
anterioren Oberlappen und die ,Ecken”
der Lungenlappen als pradominante Be-
reiche einer Mitbeteiligungidentifiziert ha-
ben [40].

Das ,4-Corner-Sign” (FCS) in der Com-
putertomographie mit Inflammation/
Fibrose im Bereich der bilateralen an-
terolateralen Oberlappen und postero-
superioren Unterlappen ist auerdem ein
spezifisches Zeichen, um eine SSc-ILD von
einer idiopathischen pulmonalen Fibrose
abzugrenzen [40].

Neben der Beschreibung des Musters
ist auch die Abschatzung des Ausmales
der Veranderungen von wesentlicher Be-
deutung, da dies fiir die Prognose bestim-
mend ist. Patientinnen mit einem Ausmafd
der Lungenveranderungen von weniger
als 20% des Lungenvolumens haben da-
bei eine wesentlich bessere Prognose als
solche mit mehr als 20% [13].
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Ein weiterer wichtiger Befund in der
Thorax-CT ist eine Erweiterung des Trun-
cus pulmonalis, welche auf eine pulmonale
Hypertonie hinweist. Die CT kann jedoch
nur den Verdacht auf eine PH stellen, wes-
wegen zu einem PH-Screening unter ande-
rem auch eine jahrliche Echokardiographie
empfohlen wird [3]. Die Abkldrung einer
pulmonalen Hypertonie ist von Wichtig-
keit, da neben der ILD die PH einen be-
deutenden Einfluss auf die Mortalitat hat
[12]. Die PH wird aber in dieser Arbeit nicht
weiter behandelt.

CT-Untersuchungen der Lunge bei
Patientinnen mit neu diagnostizierter sys-
temischer Sklerose sollten als native Diinn-
schicht-Volumen-CT (geringste mdgliche
Kollimation, rekonstruierte Schichtdicke
<1,0mm) in Riickenlage in tiefer Inspi-
ration mit reduzierter Dosis und hohem
Pitch durchgefiihrt werden (Effektivdosis
zwischen 1 und 3mSv). Zur Vermeidung
vondiagnostischen Unklarheitenaufgrund
von dorsalen Hypostasearealen sollten die
Patientinnen im Zweifelsfall zusatzlich in
Bauchlage mit kontinuierlichen Schichten
oder geringen Untersuchungsvolumina
in kraniokaudaler Richtung der Karina

untersucht werden. Langere Liegezeiten
auf dem Riicken sollten daher nach Mdg-
lichkeit vermieden werden. Ergdnzende
Schichten (kleinste Volumina in Exspira-
tion) sind bei Verdacht auf Obstruktion
oder bei unklarem Mosaikmuster in der
Inspirations-CT sinnvoll. Iterative Rekons-
truktionen der Bilder kdnnen verwendet
werden [29]. Zur besseren Vergleichbar-
keit sollte das Untersuchungsprotokoll
der Verlaufsuntersuchungen analog zur
Erstuntersuchung erfolgen.

Magnetresonanztomographie
(MRT) und Positronenemissions-
tomographie (PET)

Obwohl einzelne Studien zur Vorhersage
des Krankheitsverlaufes der SSc-ILD mit-
tels MRT oder PET vielversprechende Re-
sultate zeigen konnten [25, 26, 28, 33, 38],
empfehlen wir zu diesem Zeitpunkt den
Einsatz dieser Modalitdten auf3erhalb von
Studien nicht.

Transthorakaler Ultraschall

Dertransthorakale Lungenultraschall (LUS)
ist eine Methode zum Nachweis von Pleu-
ra und Parenchymveranderungen und ist
ein in der klinischen Routine etabliertes
Verfahren zur Diagnose von Lungen-
6dem, Pneumothoraces, Pleuraergiissen
u.A. [20].

In den letzten Jahren ist der LUS auch
vermehrt Thema von Publikationen, die
sich mit der Friiherkennung, der Diagno-
se und der Verlaufsbeurteilung einer Lun-
genbeteiligung bei systemischer Sklerose
auseinandersetzen.

Der Ultraschallnachweis einer Lungen-
beteiligung bei systemischer Sklerose be-
ruht auf dem Nachweis von Reverberati-
onsartefakten (Nachhallartefakte), welche
sich als laserartige vertikale hyperechoge-
ne Linien von der Pleura bis zum Bild-
schirmrand erstrecken und sich synchron
mit der Respiration bewegen [39].

Diese Reverberationsartefakte werden
sichtbar, wenn der Luftgehalt im Lungen-
parenchym teilweise reduziert ist bzw. das
Volumen des interstitiellen Raums ausge-
weitet ist, wie es im Rahmen des pulmona-

Hier steht eine Anzeige.

@ Springer
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Tab.2 Referenz-Scoring; B-Linien entsprechen in diesem Kontext gemaf einer rezenten Emp-
fehlung der World Federation for Ultrasound in Medicine and Biology (WFUMB) Kometenschweif-
artefakten (,comet tail artifacts’, [  1). Der Begriff B-Linien wurde hier ibernommen, da die
WFUMB-Konsensempfehlung erst nach der Publikation der angefiihrten Arbeiten publiziert wur-

Referenz Scoring

Delle Sedie und Doveri
(2010) [9]

Scoring nach Picano et al.
Score 0: <5 B-Linien
Score 1:5-15 B-Linien
Score 2: 15-30 B-Linien
Score 3:>30 B-Linien

Barskova et al. (2013) [2]

Summe der B-Linien

>3 B-Linienin 2 Arealen

>5 B-Linien insgesamt

Kompletter ,White screen” > 10 B-Linien

Aghdashi et al. (2013) [1]

>5 B-Linien positiv

Mohammadi et al. (2014)
[24]

>5 B-Linien positiv

Pinal-Fernandez et al.
(2015) [27]

Anzahl an B-Linien pro anatomischer Region (Gargani et al.)

Sperandeo et al. (2015)

<3 B-Linien negativ
[34] >3 B-Linien positiv

Cakir Edis et al. (2016) [7]

> 3 B-Linien in einer Region oder > 5 B-Linien in benachbarten
Regionen werden als positiv bewertet. Ein kompletter ,White
screen” in einer Region wird als 10 B-Linien gewertet

Tardella et al. (2017) [36]

und so weiter)

Wenige B-Linien werden einzeln gezéhlt. Sind diese jedoch kon-
fluierend, wird nach der semiquantitativen Auswertung nach
Gargani und Volpicelliausgewertet, das bedeutet, der Prozentsatz
an vorhandenen B-Linien wird durch 10 dividiert (z.B. 30 % eines
White screen” korrespondiert zu 3 B-Linien, 40 % zu 4 B-Linien

Hassan et al. (2019) [16]

Picano et al.

B-Linien werden gezahlt und ausgewertet nach dem Score von

len Odems oder bei interstitiellen Lungen-
erkrankungen der Fallist [30-32]. Reverbe-
rationsartefakte werden in der Literatur als
B-Linien oder auch als Kometenschweifar-
tefakte beschrieben und sind fiir sich ge-
nommen nicht spezifisch fiir bestimmte
Erkrankungen (B Abb. 3). Sie kdnnen aber
im klinischen Kontext zur Friihdiagnose
von Lungenveranderungen bei systemi-
scher Sklerose und anderen interstitiellen
Lungenerkrankungen herangezogen wer-
den. In einer Konsensusarbeit der World
Federation for Ultrasound in Medicine and
Biology (WFUMB) wird empfohlen, Rever-
berationsartefakte, welche von einer glat-
ten Pleura ausgehen (wie beim Lungen-
o6dem), als B-Linien zu beschreiben, und
Reverberationsartefakte, welche von einer
verdickten oder unregelmaBigen Pleura
ausgehen (wie beiinterstitiellen Lungener-
krankungen), als Kometenschweifartefak-
te (,comet tail artefacts”) zu beschreiben
[21].
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Die diagnostische Wertigkeit des trans-
thorakalen Ultraschalls fiir SSc-ILD wur-
de in einer Reihe von wissenschaftlichen
Arbeiten untersucht (8 Tab. 1 und 2) und
gegen den Goldstandard CT verglichen.
Hierbei wurden die CT-Untersuchungen
mit dem Warrick-Score ausgewertet und
dem transthorakalen LUS gegeniiberge-
stellt. Der Warrick-Score ist eine semiquan-
titative Scoring-Methode, um das Ausmafd
und die Schwere der SSc-ILD in der Com-
putertomographie zu beschreiben [41].

Diese Studien konnten zeigen, dass der
LUS bei Patienten mit systemischer Sklero-
se eine hohe Spezifitdt und Sensitivitat im
Nachweis von Lungenverdnderungen auf-
weist und sich somit zur Friiherkennung
dieser Veranderungen eignet.

Wesentliche Ultraschallmerkmale einer
Lungenbeteiligung im Rahmen einer sys-
temischen Sklerose sind Reverberations-
artefakte, die von einer unregelméaBigen/
fragmentierten Pleuralinie ausgehen und
somit die Kriterien von Kometenschweifar-

tefakten erfillen. Es hat sich gezeigt, dass
das Vorhandensein von 10 pro Interko-
stalraum oder mehr Kometenschweifarte-
fakten als Cut-off-Point mit dem hochsten
positiven Vorhersagewert fiir eine signifi-
kante SSc-ILD entsprechend einem War-
rick-Score > 7 angesehen werden kann; die
Sensitivitdt und Spezifitat betragen 96,3 %
bzw. 92,3 % [36].

Neben den Kometenschweifartefakten
wird auch eine Verbreiterung der Pleu-
ralinie auf =3 mm in jeglicher Region als
pathologisch gewertet [23]. Als Pleuralinie
wird die Grenzzone zur beliifteten Lunge
beschrieben, bei der es zu einer Totalrefle-
xion der Ultraschallwellen kommt. Obwohl
die Pleura selbst aufgrund ihrer geringen
Breite nicht durch den Ultraschall darge-
stellt werden kann, wird die Pleuralinie von
vielen Autoren etwas vereinfacht mit der
Pleura gleichgesetzt (@ Abb. 4).

Die im Rahmen einer systemischen
Sklerose beobachtete unregelmaBige Ver-
breiterung der Pleuralinie kann durch die
Verbreiterung des pulmonalen Interstiti-
umsim Rahmen der Lungenerkrankung er-
klart werden. Eine verbreiterte Pleuralinie
findet sich aber nicht nur im Rahmen einer
ILD, sondern auch bei Pneumonien sowie
manchmal auch bei Pleuritis, Lungen-
emphysem, Lymphangitis, neoplastischen
oder zystischen Lungenerkrankungen.

Untersuchungsablauf

Beim Lungenultraschall kommen sowohl
niedrigfrequente konvexe (3,5-5MHz) als
auch hochfrequente lineare Schallkdpfe
(8-11MHz) zur Anwendung. Reverbera-
tionsartefakte werden vorzugsweise mit
dem konvexen Schallkopf bis zu einer Tiefe
von ca. 10cm dargestellt, wahrend Pleu-
raveranderungen detaillierter mit dem li-
nearen Schallkopf visualisiert werden kon-
nen.Im Rahmen einer pulmonalen Fibrose
sind Pleurairregularitaten oft die friihesten
Verdnderungen, aber auch Fragmentation,
Verdickung und Unscharfe konnen zur Dar-
stellung gelangen, die histologisch mog-
licherweise einer Kombination aus pleu-
ralen und parenchymalen Verdnderungen
entsprechen. Diese Parameter scheinen ei-
ne hohere diagnostische Sensitivitat fir
eine SSc-ILD zu haben und weisen im Ver-
gleich zu Kometenschweifartefakten einen
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Abb. 4 < Lungen-

US Normalbefund.

Ssubkutanes Fett-

gewebe, M Musku-
latur, Raute Pleura-
linie

Abb. 5 A 14 LIS-Modell (,simplified assessment”). Die Sterne markieren die sonographierten Stellen:
2.ICR parasternal, der 4. ICR medioklavikular, der 4. ICRin der vorderen und mittleren Axillarlinie so-
wie von posterior der 8. ICRim Bereich der paravertebralen, subskapuldren und hinteren Axillarlinie.

(Adaptiert nach [23])

hoheren negativen pradiktiven Wert auf[5,
6, 22, 271.

Gutierrez et al. [15] haben in einer
Studie die umfassende (,comprehensive”)
und einfache (,simplified”) Lungenul-
traschalluntersuchung (LUS) verglichen.
Beim ,comprehensive assessment” wer-
den 50 LIS (,lung intercostal spaces”)
und beim ,simplified assessment” 14 LIS
untersucht. In der vereinfachten Form
werden von anterior der 2. ICR paraster-
nal, der 4. ICR medioklavikular, der 4. ICR
in der vorderen und mittleren Axillarlinie
sowie von posterior der 8. ICR im Bereich
der paravertebralen, subskapularen und
hinteren Axillarlinie untersucht (8 Abb. 5).
Beide Protokolle zeigen eine positive Kor-

relation der Kometenschweifartefakte mit
dem HRCT-Warrick Score. Weiter zeigt
sich eine hoch signifikante Korrelation
zwischen dem ,comprehensive” vs. ,sim-
plified assessment” (,Spearman’s rank
test” p=<0,001).

Die umfassende LUS-Untersuchung
dauert im Mittel 23,3 min vs. 8,6 min bei
der einfachen LUS-Untersuchung [15].

Diskussion

Aufgrund ihrer schlechten Prognose und
neuen therapeutischen Moglichkeiten ist
die Friherkennung einer Lungenbeteili-
gung im Rahmen einer systemischen Skle-
rose von besonderer Wichtigkeit. Die frii-

he Diagnose der Lungenbeteiligung so-
wie die engmaschige Verlaufskontrolle von
Patientlnnen mit einer SSc-ILD alle 3 bis
6 Monate je nach Schwere der Erkrankung
ermoglichen eine Therapiesteuerung mit
gdf. erforderlicher Therapieanpassung.

Bis dato sind bestimmte Risikofakto-
ren definiert, die eine SSc-ILD begiinsti-
gen wiirden, jedoch liegen keine verlass-
lichen Parameter vor, um den zeitlichen
und klinischen Verlauf (fulminant, chro-
nisch progredient, nicht progredient) der
ILD bei SSc voraussagen zu konnen. Ob-
wohl Lungenfunktionstests sowohl in der
Friiherkennung als auch im Verlauf von
diffusen parenchymatdsen Lungenerkran-
kungen bei Kollagenosen einen wichtigen
Stellenwert haben, sind sie v. a. zu Beginn
nicht ausreichend sensitiv und spiegeln
oftmals nicht den Fibrosegrad wider [4].
Der Stellenwert der Lungenfunktion liegt
daher v. a. in der Verlaufsbeurteilung. Die
wichtigsten funktionellen Parameter zur
Diagnose und Verlaufsbeurteilung einer
Lungenmitbeteiligung sind dabei die for-
cierte Vitalkapazitdt (FVC) und die Diffusi-
onskapazitat (DLCO). Diese Werte kdnnen
bei den einzelnen Messungen variieren,
sodass der Verlaufstrend wichtiger als die
Einzelmessungen fiir die Beurteilung ei-
ner Lungenbeteiligung bei der SSc ist. Da
die normale FVC (>80% des Sollwertes
bzw. > ,lower limit oft normal” [LLN]) eine
Falsch-negativ-Rate von bis zu 62,5 % auf-
weist, ware dieser Messwert, allein genom-
men, nicht zur Friiherkennung einer Lun-
genbeteiligung geeignet [35]. Auch durch
eine Kombination von FVC, AFVC, TC, DLCO
und FEV:/FVC kann die Falsch-negativ-Ra-
te lediglich auf 27 % gesenkt werden [35].
Wahrend Lungenfunktionsparameter fiir
die Frithdetektion einer SSc-ILD somit ei-
ne niedrige Sensitivitat aufweisen, sind sie
als Prognoseparameter im Verlauf der Er-
krankung gut geeignet [14].

Aus diesem Grund wird in einer re-
zenten Expertenempfehlung neben einer
Lungenfunktion bei allen Patientlnnen
mit einer neu diagnostizierten syste-
mischen Sklerose eine CT des Thorax
zum Ausschluss oder zur Diagnose einer
Lungenmitbeteiligung empfohlen [17].
Dieselbe Expertengruppe konnte sich hin-
sichtlich der Frage, ob bei initial negativer
CT weiterfiihrende Fritherkennungsun-
tersuchungen mittels transthorakalen
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Empfehlungen und Stellungnahmen von Fachgesellschaften

Systemische Sklerose
ILD-Abklarung*

HRCT (Baseline)

Lungenfunktion/BGA/DLCO

(Baseline)

Pathologisches

HRCT

ILD-Board, Therapie-
entscheidung und
engmaschiges
follow-up“

Klinische Kontrolle und
Lungenfunktion (BGA,
DLCO) alle 3-6 Monate

5 Jahre ohne Anhalt fir
ILD:

Klinische Kontrolle und
Lungenfunktion (BGA,
DLCO) alle 6-9 Monate

HRCT alle 5 Jahre

LUS-Kontrolle 1x/Jahr

Lungenultraschalls durchgefiihrt werden
sollten, nicht einigen.

Obwohl sich bereits eine Reihe von Ar-
beiten mit dem LUS bei systemischer Skle-
rose auseinandergesetzt hat, muss hier kri-
tisch angemerkt werden, dass die Rolle des
LUS als Friherkennungstool bei asympto-
matischen Patientinnen bisher noch nicht
ausreichend untersucht wurde und pro-
spektive Studien hier noch ausstehen. Die
publizierten Daten zur Detektion von pul-
monalen Veranderungen bei systemischer
Sklerose und anderen diffusen parenchy-
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Hohes Risiko
fur SSc-ILD*

*Risikofaktoren fur eine SSc-ILD:
Scl-70-AK,
diffuse Verlaufsform,
respiratorische
Symptome,
mannliches Geschlecht

Klinische Kontrolle und
Lungenfunktion (BGA,
DLCO) alle 6-12

(HRCT alle 5 Jahre)

LUS-Kontrolle 1x/Jahr

pathologisch

v

HRCT

matosen Lungenerkrankungen legen aber
nahe, dass der LUS als nichtinvasive Me-
thode geeignet ware, friihe Verdnderun-
gen bei asymptomatischen Patientinnen
zu erfassen.

Die 0sterreichische Expertengruppe
empfiehlt daher, basierend auf den publi-
zierten Studienzu diesem Thema undlang-
jahriger Erfahrung der Experten, jéhrlich
transthorakale Ultraschalluntersuchungen
bei asymptomatischen Patientinnen mit
einer negativen CT zum Zeitpunkt der
Erstdiagnose der systemischen Sklerose

Abb. 6 « Systemische
Sklerose: Algorithmus
ILD-Abklarung. Asterisk
Graphische Darstellung
des Algorithmus zur Abkla-
rung einer ILD mithilfe des
transthorakalen Lungenul-
traschalls

durchzufiihren. Der negative Vorhersage-
wertdes LUS in dieser Fragestellung wurde
noch nicht ausreichend studiert, daher
sollten — in Anlehnung an die Empfeh-
lungen der europaischen Expertengruppe
[18] - insbesondere bei Patientinnen mit
einem hoheren Risiko fiir eine SSc-ILD
CT-Verlaufskontrollen durchgefiihrt wer-
den. Das héhere Risiko wird durch das
Vorhandensein von Scl-70-AK, die diffuse
Verlaufsform der Sklerodermie, respira-
torische Symptome und das ménnliche
Geschlecht bestimmt. CT-Kontrollen soll-



ten vor diesem Hintergrund, aber auch
durch das Auftreten von Symptomen bzw.
bei einer entsprechenden Dynamik der
Lungenfunktionsparameter erfolgen. Die
Mehrheit der Sklerodermiepatientinnen
wiirde diese Risikofaktoren fiir diese CT-
Verlaufskontrollen nicht erfiillen. Daher
einigte sich die dsterreichische Experten-
gruppe auf jahrliche LUS-Untersuchun-
gen bei Patientinnen ohne Dynamik in
den 6- bis 12-monatigen Lungenfunkti-
onsuntersuchungen und ohne klinische
Symptomatik. In Anlehnung an das Con-
sensus Statement von Hoffmann-Vold
et al. sollen bei durch oben genannte
Faktoren definierten Risikopatientlnnen
CT-Verlaufskontrollen erfolgen [18]. Die
Expertengruppe empfiehlt hier bei Pati-
enten mit einem hohen Risiko jahrliche
CT-Verlaufskontrollen.

Bei der Lungenultraschalluntersu-
chung sollten zumindest die posterior
basalen (8. ICR) sowie ventrolateralen
Anlotungen (2.+4. ICR) entsprechend
dem simplifizierten Assessment erfolgen,
da v. a. die Basen der Lungen und die
Oberlappen Veranderungen in der CT
zeigen.

Als positiv im Sinne unphysiologi-
scher Zeichen gelten im Lungenultraschall
im Besonderen Kometenschweifartefakte
und/oder PleuraunregelméfBigkeiten mit
einer Verbreiterung von >3 mm. Zur Dar-
stellung des Lungenparenchyms dient der
konvexe Schallkopf, zur Darstellung der
Pleura der lineare Schallkopf. Patientlnnen
mit einem positiven Ultraschallbefund
sollten zur weiteren Abklarung und zur
Prognoseabschédtzung durch eine HRCT
abgeklart werden.

Die Lungenfunktionsparameter sowie
die klinische Visite werden in Anlehnung
an die Empfehlungen der Expertengrup-
pe je nach Krankheitsaktivitat alle 3 bis
6 Monate bei progredienter Erkrankung
bzw. alle 6 bis 12 Monate bei einem sta-
bilen Krankheitsverlauf empfohlen [18].

Verlaufsuntersuchungen bei Patient-
Innen mit bereits diagnostizierter SSc-ILD
sollten mittels CT durchgefiihrt werden,
da die Datenlage zum Ultraschall in die-
ser Fragestellung der Surveillance oder
Progredienz noch diirftig ist. Die Exper-
tengruppe einigte sich, dass eine HRCT
zumindest alle 5 Jahre auch bei asym-

ptomatischen Patientinnen empfohlen
werden sollte (B Abb. 6).

Schlussfolgerung

Die Friiherkennung einer ILD bei der
systemischen Sklerose ist aufgrund ih-
rer schlechten Prognose von besonderer
Bedeutung. Im Rahmen der Erstdiagno-
se einer systemischen Sklerose wird bei
allen Patientlnnen eine CT des Thorax
zur Erfassung einer Lungenbeteiligung
empfohlen.

Die 0sterreichische Expertengruppe
empfiehlt, jahrlich transthorakale Ultra-
schalluntersuchungen bei asymptomati-
schen Patientinnen mit einer negativen
CT zum Zeitpunkt der Erstdiagnose ei-
ner systemischen Sklerose, ohne klinische
Symptome und ohne Dynamikin den 6- bis
12-monatigen Lungenfunktionsparame-
tern durchzufiihren. Bei Vorliegen eines
positiven Lungenultraschallbefundes wird
eine erneute HRCT als nicht-invasiver
Goldstandard der Diagnose einer ILD zur
weiterfiihrenden Abklarung empfohlen.
Aufgrund der Datenlage werden gene-
rell bei Patientinnen mit einem hoheren
Risiko, definiert durch entsprechende Risi-
kofaktoren, fiir eine SSc-ILD jahrliche CT-
Verlaufskontrollen empfohlen.
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Value of CT and transthoracic lung ultrasound in patients with systemic
sclerosis. Joint statement of the ORG/OGP/OGR/OGUM

Lung involvement is the most frequent cause of death in patients with systemic sclerosis
(SSc). As lung involvement is frequently asymptomatic, the current recommendation
is to carry out thoracic computed tomography (CT) in all patients newly diagnosed
with SSc. There is currently disagreement on how patients with SSc for whom no
lung involvement was found at the time of diagnosis, should be followed up. Based
on a consensus of Austrian rheumatologists, pneumologists and radiologists it is
recommended that for asymptomatic patients with a negative CT at the time of initial
diagnosis, a transthoracic ultrasound examination should be carried out annually and
a lung function examination every 6-12 months. In the presence of a positive lung
ultrasound finding a supplementary CT for further clarification is recommended. Based
on the data situation, annual CT follow-up controls are recommended for patients with

a high risk as defined by appropriate risk factors.
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