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Un diagnostic souvent manqué?

Les bronchectasies acquises

Dr méd. Lukas Graf, Prof. Dr méd. Christophe von Garnier

Universitatsklinik fir Pneumologie, Inselspital und Tiefenauspital, Bern

Lukas Graf

Les bronchectasies acquises sont de plus en plus fréquemment diagnostiquées et se

caractérisent par un complexe de symptomes qui doit étre considéré comme un ta-
bleau clinique autonome, indépendamment de la maladie sous-jacente, et traité en

conséquence. Cet apercu se penche exclusivement sur les bronchectasies acquises

et non leurs formes congénitales comme par exemple en cas de fibrose kystique.

Introduction

Les bronchectasies se développent a l'issue dun pro-
cessus inflammatoire récurrent ou persistant au niveau
des voies respiratoires, qui entraine des modifications
irréversibles des bronches et est associé au syndrome
clinique caractérisé par une toux, des expectorations
et des infections respiratoires récidivantes. Cette dé-
finition n’inclut pas les bronchectasies dites de trac-
tion, qui, en raison de forces rétractiles dues a la
fibrose, apparaissent au niveau du parenchyme pulmo-
naire et sont généralement moins pertinentes sur le
plan clinique.

Non seulement les pathologies pulmonaires, mais éga-
lement les maladies systémiques peuvent étre a l'ori-
gine de bronchectasies. C’est la raison pour laquelle les
internistes, généralistes et autres spécialistes sont
confrontés a ce tableau clinique.

Des données internationales indiquent une tendance a
l'augmentation des bronchectasies au cours des der-
niéres années, avec des conséquences significatives en
termes d’économie de la santé [1]. La prévalence est dif-
ficile a estimer, mais elle se situe aux alentours de
50/100000 personnes. Laugmentation de la pose du
diagnostic s'explique par la disponibilité générale de la
tomodensitométrie (TDM), et son utilisation plus fré-
quente, mais également par une meilleure prise de
conscience du tableau clinique. On peut cependant
considérer que la maladie continue d’étre sousdiagnos-
tiquée.

Avec 10-16% sur quatre ans, la mortalité en cas de
bronchectasies a nettement augmenté et dépend de
divers facteurs tels que fonction pulmonaire réduite,
augmentation des scores de dyspnée, sexe masculin,
age et colonisation a Pseudomonas [2].

Physiopathologie

Les mécanismes physiopathologiques exacts restent
en grande partie inconnus. Généralement, une inflam-
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mation neutrophile des voies respiratoires avec libé-

ration de cytokines proinflammatoires se trouve a
l'origine de la maladie. L'inflammation ainsi provo-
quée entraine une clairance mucociliaire limitée avec
colonisation bactérienne multiple, inflammation et
destruction structurelle des voies respiratoires, phéno-
mene également connu sous le nom de cercle vicieux
de Cole (fig. 1) [3]. Les mécanismes potentiellement res-
ponsables de 'inflammation sont une fonction limitée
des neutrophiles dans la défense contre les bactéries
pathogenes, une augmentation de la production d’élas-
tase par les granulocytes neutrophiles ainsi qu'une
phagocytose déficiente des cellules apoptotiques. Les
méthodes modernes de séquencage de 'ARN destinées
a I'évaluation de la «flore respiratoire» (microbiome)
laissent envisager un déséquilibre de cette flore en cas
de bronchectasies, avec colonisation excessive d’'une
espéce bactérienne (perte de la diversité bactérienne),
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favorisant probablement une dégradation de la fonc-
tion pulmonaire et des exacerbations répétées [4, 5].

Etiologie

Les facteurs responsables de bronchectasies sont divers
et dépendent de I'age, de I'origine, du milieu socio-éco-
nomique et de la fréquence des maladies prédispo-
santes.

Les infections et états postinfectieux sont de loin les
causes les plus fréquentes chez I'adulte. Dans les pays
présentant une incidence élevée de tuberculose, les
bronchectasies constituent souvent les séquelles d’'une
infection tuberculeuse. Des mycobactéries non tuber-
culeuses (MNT) peuvent causer la maladie primaire,
mais peuvent aussi constituer une colonisation secon-
daire et entretenir ainsi la pathologie. Chez les enfants,
apres exclusion d'une fibrose kystique, les syndromes
immunodéficitaires sont les principaux facteurs res-
ponsables. De méme, un asthme avancé ou une broncho-
pneumopathie chronique obstructive (BPCO) peuvent
entrainer la formation de bronchectasies. En parti-
culier en présence d’asthme avec bronchectasies (cen-
trales), il convient d’envisager une aspergillose bron-
chopulmonaire allergique et d’effectuer les examens
diagnostiques correspondants, d’autant plus que
celle-ci peut étre traitée efficacement. Par ailleurs, les
affections de type rhumatismal (polyarthrite rhuma-
toide, syndrome de Sjogren), les maladies inflamma-
toires chroniques de l'intestin et les maladies congé-
nitales (dyskinésie ciliaire primitive, syndrome de
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Figure 1: Cercle vicieux de Cole [3].
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Kartagener) sont a mentionner comme causes possibles.
En fin de compte, la genése est souvent indéfinissable,
d’'ou la part relativement élevée des formes «idiopa-
thiques» dans les ouvrages de référence.

Le tableau 1 offre un apercu des causes ou des maladies
sous-jacentes potentielles [6, 10].

Tableau clinique

Parmi les symptomes classiques figurent une toux chro-
nique, principalement matinale, avec expectorations,

Tableau 1: Bronchectasies non FK: Causes et fréquence
(modifié selon [6, 10]).

Causes Fré-
quence

20-38%

Postinfec- Tuberculose

tieuses

Pneumonie grave

Mycobactéries non tuberculeuses

Infections durant I’enfance
(coqueluche, rougeole, adénovirus)

Syndrome de Swyer-James

Immuno-
déficience

Hypogammaglobulinémie primitive 3-24%

Secondaire en cas de VIH, leucémie,
suite a une chimiothérapie

Pneumopathie Asthme 3-20%
BPCO

Aspergillose broncho-pulmonaire
allergique

Déficit en alpha-1 antitrypsine

Toxiques Aspiration, maladie de reflux 1-4%

gastro-cesophagien

Traumatisme par inhalation

Mécaniques Corps étranger 1%

Compression extrinséque (par ex.
par des ganglions lymphatiques)

Obstruction intrinséque
(par ex. par une tumeur)

Séquestration pulmonaire

Maladies
associées

Polyarthrite rhumatoide 2-3%

Connectivites (LES, syndrome de
Sjogren)

Maladies inflammatoires chroniques
de l'intestin

Congénitales  Dyskinésie ciliaire primitive 1-18%

Syndrome de Kartagener

Syndrome de Mounier-Kuhn
(trachéobronchomalacie)

Syndrome de Williams-Campbell
(insuffisance de cartilage)

Syndrome de Marfan

Rares Syndrome de Young 1%

Syndrome des ongles jaunes

Idiopathiques 26-56%

Abréviations:

FK = fibrose kystique; VIH = virus de I'immunodéficience humaine;
BPCO = broncho-pneumopathie chronique obstructive; LES = lupus
érythémateux systémique
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Figure 2: Tomodensitométrie thoracique. Rapport entre le diametre interne d'une
bronche et I'artere associée >1 (fleches rouges), absence de rétrécissement et visibilité
renforcée des voies respiratoires dans la périphérie (fleches bleues).
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Figure 3: Etapes diagnostiques en cas de bronchectasies (modifié selon [28]).
Abréviations: TDM-HR = tomodensitométrie a haute résolution; D.co = capacité de
diffusion pulmonaire du monoxyde de carbone («diffusing capacity of the lungs for
carbon monoxide»); ANA = anticorps antinucléaire; FR = facteur rnumatoide; VIH = virus
de I'immunodéficience humaine; FK = fibrose kystique; NO = monoxyde d’azote
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quireprésente un facteur prédictif essentiel de la qualité
de vie [7]. D'autres symptomes sont en outre la dyspnée,
l'intolérance a I'exercice et la fatigue. Un crachat teinté
de sang et des hémoptysies sont souvent a l'origine
d’une consultation médicale et d'une hospitalisation; il
en va de méme des exacerbations, qui s'expriment par
I'intensification des symptomes et peuvent étre dé-
clenchées par une infection des voies respiratoires.
Toutefois, en raison de 'hétérogénéité des bronchecta-
sies, la manifestation des symptomes et 'évolution de
la maladie sont souvent tres variables. C’est pourquoi il
convient d’évaluer soigneusement les causes et le degré
de sévérité des symptomes afin d’établir un traitement
étiologique adapté au stade de la maladie.

Diagnostic

Chez les patients présentant une toux productive chro-
nique et/ou des infections respiratoires récidivantes, il
convient d’envisager le diagnostic de bronchectasies et
d’effectuer les examens correspondants, en particulier
s'il s’agit de jeunes non-fumeurs. De méme, I'identifica-
tion de Staphylococcus aureus, Pseudomonas aeruginosa
ou de MNT dans les cultures de crachat est suggestive
[8,9].

Le diagnostic s’effectue au moyen d'une TDM thora-
cique et est établi lorsque le rapport entre le plus petit
diametre interne d’'une voie aérienne et l'artére asso-
ciée est >1. A cela s’ajoutent I'absence de rétrécissement
a la périphérie ainsi qu'une visibilité renforcée des
petites voies respiratoires dans la zone souspleurale
(fig. 2). Chez jusqua 60% des patients atteints de
bronchectasies, les modifications sont également vi-
sibles a la radiographie thoracique; elles ne sont toute-
fois pas spécifiques et une image radiographique nor-
male n'exclut pas la présence de bronchectasies.

Chez les patients symptomatiques, il convient, a la
suite de 'imagerie, de rechercher systématiquement
d’éventuelles maladies sous-jacentes. Si une telle mala-
die est déja connue ou traitée (par ex. polyarthrite rhu-
matoide, maladie inflammatoire chronique de l'intes-
tin), des examens diagnostiques supplémentaires sont
recommandés uniquement en cas d’aggravation inex-
pliquée des symptomes pulmonaires. Une approche
standardisée permet de réduire le nombre d’étiologies
idiopathiques et est décisive pour la suite du traite-
ment [10]. En raison des étapes diagnostiques complexes
et en partie laborieuses, la participation d'un pneumo-
logue a la prise en charge est pertinente , notamment
du fait des options thérapeutiques différenciées.

La figure 3 fournit un apergu des différentes étapes dia-
gnostiques [28].
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Le «Bronchiectasis Severity Index»

Lévolution des bronchectasies est variable et dépend
principalement de la fréquence des exacerbations et de
la colonisation a P. aeruginosa. Le «Bronchiectasis Seve-
rity Index» (BSI) permet de déterminer le degré de sé-
vérité (léger, moyen, grave) de la maladie en fonction
de divers facteurs (indice de masse corporelle, volume
expiratoire maximal seconde [VEM S], précédentes hos-
pitalisations, échelle de dyspnée, microbiologie, nombre
d’exacerbations, présentation radiologique) et d’esti-
mer ainsi le pronostic (Wwww.bronchiectasisseverity.com)
[11,12]. L'index peut s’avérer utile lors de la prise de déci-
sion de I'indication thérapeutique, d’autant plus qu'un
traitement est certes susceptible d’améliorer la qualité
de vie et le devenir du patient. Il peut cependant aussi
engendrer une dépense de temps non négligeable et
d’éventuels effets indésirables.

Il convient donc, pour chaque patient atteint de
bronchectasies, d’établir un concept thérapeutique in-
dividuel selon le degré de sévérité et la symptomatique,
avec pour objectif d'améliorer la qualité de vie, de ré-
duire les symptomes, de minimiser les complications
et de stabiliser la fonction pulmonaire.

Traitement

Globalement, le concept thérapeutique repose sur quatre
piliers fondamentaux:

1. traitement des causes traitables,

2. amélioration de la clairance mucociliaire,

3. inhibition du processus inflammatoire

4. controle de la colonisation bactérienne.

Traitement des causes traitables

En présence d’'une cause traitable, comme par exemple
un manque dimmunoglobulines, une substitution avec
un taux d’IgG cible >7 g/1 est recommandée.
Sil'examen a la recherche de MNT, conseillé dans tous
les cas, fournit une preuve indéniable, il peut alors
s’agir d'une colonisation secondaire de bronchectasies
préexistantes ou encore de la cause elle-méme (état in-
fectieux). La distinction peut s’avérer difficile et la per-
tinence clinique est souvent incertaine. Le traitement
de MNT est lourd, dure au moins un an et peut s’accom-
pagner d’effets indésirables considérables. La décision
d’'un traitement doit donc étre prise en fonction du ta-
bleau clinique, des examens fonctionnels et morpho-
logiques ainsi que de I'évolution [47].

En présence d'une aspergillose broncho-pulmonaire
allergique, il convient de procéder a un traitement sys-
témique de longue durée a base de corticostéroides.
Pour prévenir les récidives, il est possible d’avoir recours
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aun traitement permanent a base d’itraconazole. Dans
certains cas, une réponse positive a 'omalizumab (anti-
corps monoclonal antilgE) est par ailleurs constatée.

La question de savoir dans quelle mesure le traitement
d’'une maladie inflammatoire chronique de l'intestin
ou d'une affection rhumatoide sous-jacente inhibe éga-
lement la progression des bronchectasies reste en sus-
pens. Au contraire, le traitement immunosuppresseur
souvent employé a cet effet peut favoriser les infec-
tions broncho-pulmonaires et les exacerbations. Un tel
traitement doit donc étre évalué sous surveillance in-
tensive de la situation pulmonaire, en fonction de la ré-
ponse de la maladie sousjacente [48].

Amélioration de la clairance mucociliaire

Le premier traitement spécifique en cas de bronchecta-
sies consiste a améliorer la clairance mucociliaire per-
turbée. Des mesures physiques et des traitements par
inhalation sont disponibles a cet effet.

Mesures physiques

La sécrétolyse mécanique au moyen de mesures phy-
siothérapeutiques respiratoires constitue 'élément clé
du traitement des bronchectasies et doit étre utilisée
en premier lieu, avant tout traitement médicamenteux.
Outre les manceuvres ventilatoires et de dégagement
par la toux, des traitements par vibrations et oscilla-
tions (souffler dans une bouteille, flutter, Acapella®,
Cornet®, appareils d’assistance a la toux) ainsi que les
percussions thoraciques manuelles sont a disposition.
Ces méthodes permettent d’améliorer la performance
aleffort et I'insuffisance respiratoire [13].

Traitements par inhalation

La clairance mucociliaire peut étre optimisée par inha-
lation de substances hyperosmolaires (solution saline
fortement dosée [NaCl] a 3-6%, mannitol). Outre une
fluidification des mucosités, la solution NaCl fortement
dosée présente aussi un certain effet anti-inflamma-
toire [14]. Si la solution saline hypertonique entraine
une irritation bronchique excessive, il est possible
d’avoir recours a une solution isotonique dont l'effet
mucolytique est similaire [15]. Le mannitol peut égale-
ment étre employé pour améliorer la sécrétolyse. Son
utilisation peut s’avérer problématique puisqu’il pré-
sente un effet bronchoconstricteur.

IIn'existe aucune donnée relative a 'utilisation d’autres
mucolytiques efficaces tels que la Nacétylcystéine ou la
DNase (Dornase alpha) recombinante. La DNase recom-
binante est utilisée avec succes en cas de fibrose kys-
tique, ou elle améliore la fonction pulmonaire et réduit
le nombre d’exacerbations [44]. En présence de bronchec-
tasies non liées a une fibrose kystique (bronchectasies
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non FK), l'utilisation de la DNase recombinante n’est
toutefois pas recommandée puisqu’elle peut entrainer
une recrudescence des exacerbations [16].

Les bétamimétiques a bréve durée d’action n'ont aucun
effet mucolytique significatif. Leur emploi est donc
préconisé uniquement chez les patients pour lesquels
ils induisent une amélioration significative de la fonc-
tion pulmonaire.

Approches anti-inflammatoires

et immunomodulatrices

Du fait de I'inflammation au niveau des voies respira-
toires, une importance particuliére est accordée au
traitement anti-inflammatoire. Les traitements anti-
inflammatoires et immunomodulateurs de premiére
ligne sont les corticostéroides et macrolides.

Stéroides

Les stéroides utilisés de maniére systémique ou par
inhalation n’ont dans la plupart des cas montré aucun
effet notable sur la perte de fonction pulmonaire et la
fréquence des exacerbations [17]. IIs doivent unique-
ment étre utilisés lorsque l'indication est donnée en
raison d'une maladie sous-jacente (asthme, asper-
gillose broncho-pulmonaire allergique, «Asthma-
COPD-Overlap-Syndrome» [ACOS]). De méme, il
n'existe aucune preuve en faveur de 'emploi d'un
traitement combiné par corticostéroides inhalés et
bétamimétiques a longue durée d’action, sauf en pré-
sence d’'asthme bronchique [17, 18].

Macrolides

Outre leur action antibactérienne, les antibiotiques
macrolides ont également un effet anti-inflammatoire,
sans entrainer dimmunosuppression. Cet effet repose
sur une baisse de la libération des cytokines pro-
inflammatoires, une augmentation de la fonction pha-
gocytaire des macrophages, une modification de la
production de mucus et une réduction du recrutement
des leucocytes [19, 20].

Leur utilisation s’est bien établie en cas de fibrose kys-
tique, de bronchiolite oblitérante et de panbronchiolite
diffuse. Pour ce qui est des bronchectasies, il existe de
plus en plus de preuves indiquant que, sous administra-
tion prophylactique d’azithromycine (250 mg/jour ou
500 mg 3x/semaine), le taux d’exacerbations diminue et
la qualité de vie s'améliore [21-23]. Le risque cardiovascu-
laire ne semble pas étre augmenté [21-23]. Toutefois, un
emploi général n'est pas encore recommandé, car un trai-
tement a long terme peut s'accompagner d"une résistance
accrue du pneumocoque et des MNT aux antibiotiques
[23-25]. En revanche, aucune augmentation de la surve-
nue d'infection par MNT n’a été mise en évidence [26, 27].
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Les macrolides doivent donc étre utilisés chez des per-
sonnes présentant de fréquentes exacerbations (>3/an)
apres exclusion d'une infection par MNT ou d’une colo-
nisation aux MNT (3x crachat négatif ou 1x lavage bron-
choalvéolaire négatif/sécrétion bronchique négative).

Controle de la colonisation bactérienne

au moyen d’antibiotiques

Lutilisation d’antibiotiques joue un role central dans le
controle de la colonisation bactérienne. Les antibio-
tiques ont pour objectif de traiter les exacerbations, de
prévenir les infections bactériennes et d’éradiquer les
germes posant probleme.

Une surveillance microbiologique réguliere du crachat
(au moins 1x/an ou lors de chaque exacerbation) desti-
née a reconnaitre une colonisation a Pseudomonas
avec tentative consécutive d’éradication (ciprofloxacine
2 x 750 mg pendant 2 semaines) fait baisser le taux
d’exacerbations [28]. Il a été montré qu'une éradication
affichait une réussite allant jusqu’a 80% et qu’au bout
d’'un an, 50% des patients étaient encore exempts de
Pseudomonas [29].

Les antibiotiques ont pour objectif de traiter les
exacerbations, de prévenir les infections
bactériennes et d’éradiquer les germes posant
probléme.

Siléradication ne réussit pas ou en présence de Pseudo-
monas a nouveau détectées par la suite, le traitement
antibiotique est destiné a réduire la charge bactérienne,
vu qu’il existe un rapport direct entre la charge bacté-
rienne et I'étendue de I'inflammation des voies respira-
toires et, ainsi, la fréquence des exacerbations [30]. Dans
ce cas de figure, le traitement antibiotique constitue une
mesure préventive visant a réduire les exacerbations.
Les antibiotiques administrés par inhalation sont alors
les plus adaptés, car ils sont disponibles localement a
une concentration élevée et ne sont que faiblement
absorbés au niveau systémique. La colistine, la tobramy-
cine et 'aztréonam sont disponibles en inhalation,
toutefois ces substances sont uniquement autorisées
pour le traitement de la fibrose kystique. Leur emploi
en cas de bronchectasies non FK est donc «off-label».
Plusieurs études ont néanmoins révélé un effet favo-
rable avec réduction de la charge bactérienne et du
taux d’exacerbations [32-35, 41]. Leur utilisation peut
étre envisagée chez des patients présentant une coloni-
sation chronique a Pseudomonas ou des exacerbations
fréquentes [28, 32].

Si toutefois une exacerbation survient, le traitement
antibiotique consécutif est décisif pour I'évolution de
la maladie. La distinction entre une exacerbation et la
variabilité habituelle des symptomes au quotidien
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Figure 4: Tomodensitométrie thoracique avec anomalie localisée au niveau du lobe
inférieur gauche (fleche).

peut cependant s’avérer difficile; a ce jour, aucune dé-
finition claire n’est disponible. Un traitement est re-
commandé en cas d’'augmentation de la toux et des ex-
pectorations ainsi qu'en présence d’'une modification
de la couleur des expectorations (purulence), d'une
diminution de la fonction pulmonaire et d’hémopty-

L'essentiel pour la pratique

La bronchectasie est une maladie fréquente et sousdiagnostiquée des
voies respiratoires.

Chez les patients présentant une toux productive chronique principale-
ment matinale, des infections respiratoires récidivantes, chez lesquels
des Pseudomoas aeruginosa ou des mycobactéries non tuberculeuses
ont été détectées dans les expectorations, il convient d’envisager la pos-
sibilité de bronchectasies et de rechercher des maladies associées.

Il convient d’évaluer le bénéfice symptomatique et pronostique poten-
tiel d'un traitement par rapport a sa lourdeur et aux éventuels effets in-
désirables, bien que la lourdeur du traitement ne doive pas étre utilisé
par le médecin comme argument en la défaveur d’'une prise en charge.
Le traitement est déterminé en fonction du degré de sévérité des
bronchectasies et de la sévérité des symptomes avec les objectifs sui-
vants: amélioration de la clairance mucociliaire (physiothérapie respira-
toire et mucolyse par inhalation), inhibition du processus inflammatoire
(macrolides pour >3 exacerbations/an) et contrdle de la situation micro-
biologique (antibiotiques destinés a éradiquer les germes posant pro-
bleme, réduction de la charge bactérienne et traitement des exacerba-
tions).
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sies [36]. Avant d'initier un traitement, il convient de
prélever un échantillon des expectorations et de débu-
ter un traitement antibiotique empirique en attendant
l'obtention des résultats de 'analyse. Le choix de I'anti-
biotique se fait en fonction du dernier antibiogramme
avec adaptation au cours de I'’évolution dans le cas ou
une nouvelle situation microbiologique surviendrait
(autre germe, nouvelle résistance). Sila situation micro-
biologique actuelle est incertaine, le choix de I'antibio-
tique dépend du risque d’'une colonisation a Pseudomo-
nas (hospitalisation récente, traitement antibiotique
au cours des trois derniers mois, maladie grave, mise
en évidence ultérieure de Pseudomonas) [37]. Sur la
base de I'état général du patient et du degré de sévérité
de l'exacerbation, une administration par voie orale ou
intraveineuse est déterminée. En cas de risque faible/
enl'absence de détection de P. aeruginosa, il est possible
de mettre en place un traitement par amoxicilline-acide
clavulanique, moxifloxacine ou ceftriaxone; en cas de
risque élevé ou de mise en évidence de P. aeruginosa,
un traitement par ciprofloxacine par voie orale ou pa-
rentérale avec une bétalactamine anti-Pseudomonas
ou un aminoglycoside est recommandé [37]. S'il survient
une résistance antibiotique ou une exacerbation sé-
vere en cas de maladie avancée, un traitement antibio-
tique combiné (pipéracilline/tazobactam, ceftazidime,
carbapénéme avec aminoglycoside) est recommandé
pendant deux semaines [28].

Chirurgie

Une intervention chirurgicale en tant qu'option théra-
peutique est uniquement indiquée chez des patients
sélectionnés présentant des 1ésions bien localisées (fig. 4)
ainsi qu’'un tableau clinique grave avec exacerbations
fréquentes et qualité de vie altérée. Une résection seg-
mentaire ou une lobectomie peuvent éradiquer le foyer
d’infection avec pour résultat une guérison complete.
Bien que I'intervention puisse se compliquer en raison
d’adhérences vascularisées et d'une hypertrophie des
artéres bronchiques, la chirurgie thoracoscopique est
associée a de faible taux de morbidité et mortalité
péri-opératoires lorsqu’elle est effectuée par un chirur-
gien expérimenté [38].

Réhabilitation

La réhabilitation pulmonaire constitue une option
thérapeutique en cas de perte de condition physique
ou chez les patients présentant une limitation de l'ac-
tivité quotidienne due a la dyspnée. Il a été montré
que cette procédure permettait d’'améliorer l'activité
physique et 'endurance, en particulier chez les patients
suivant en outre un entrainement ciblé des muscles
respiratoires [28].
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Transplantation pulmonaire

En régle générale, les bronchectasies non FK consti-
tuent rarement une indication de transplantation pul-
monaire (2,7%) [45]. Cette derniere peut toutefois étre
envisagée chez les patients dont la fonction pulmo-
naire est <30% de la valeur de consigne ou présentant
une dégradation respiratoire rapide malgré un traite-
ment optimal, tant qu’aucune contre-indication absolue
n'est présente.

Perspectives

Une compréhension approfondie des mécanismes phy-
siopathologiques dans la formation de bronchectasies
dues a des processus inflammatoires complexes est
I'une des conditions requises pour pouvoir élargir et
améliorer les options thérapeutiques. La recherche
fondamentale a par exemple montré que P. aeruginosa
induisait la formation d’anticorps anti-IgG2 dirigés
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contre un antigene de surface (antigéne O, lipopo-
lysaccharide), qui protegent les bactéries contre les
défenses immunitaires induites par le systeme du
complément [40]. D’autres substances antibiotiques,
anti-inflammatoires et immunomodulatrices sont ac-
tuellement en phase d’expérimentation [42, 43]. Par
ailleurs, d’autres études seront nécessaires afin de dé-
terminer le traitement optimal et la posologie adaptée
pour les antibiotiques administrés par inhalation en
présence de colonisation a Pseudomonas chronique.
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