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Den Tramlinien auf der Spur
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Fallbeschreibung

Bei einer 73-jahrigen Patientin bestand seit drei Mona-
ten ein unstillbarer Husten mit maulvollem Auswurf,
die sowohl tagsiiber als auch nachts auftraten, jedoch
im Liegen starker waren. Ferner beschrieb sie eine pro-
grediente Dyspnoe, die sich bei ihrer Vorstellung im Sta-
dium NYHA II (Klassifikation der New York Heart Associ-
ation) befand. Es bestand kein Status febrilis.

Bei der Patientin war eine Mangelerndhrung, Osteopo-
rose sowie eine seit 30 Jahren bestehenden Colitis ulce-
rosa (CU) bekannt, die bei der Vorstellung im Spital me-
dikamentds kontrolliert war. Im Jahr 2011 hatte sie eine
Karotisdissektion mit transitorischer ischamischer At-
tacke erlitten und war im Jahr 1975 Opfer eines Ver-
kehrsunfalls mit schwerer Gehirnerschiitterung und
neurologischen Folgeschdden (Gangstoérungen, Tre-
mor) geworden. Als Standardmedikation erhielt sie
Clopidogrel, Simvastatin, Levetiracetam, Mesalazin,
Thiamin und Alprazolam.

Bei der klinischen Untersuchung wies die Patientin
einen Body Mass Index von 18 kg/m? auf. Thre Sauer-
stoffsattigung unter Raumluft betrug 95%. Die Lungen-
auskultation ergab einige feine Rasselgerdausche und
diffuses Giemen.

1) Welche der folgenden Untersuchungen gehort nicht
zur Erstuntersuchung?

a) Rontgen-Thorax

b) Sputumkultur

c) Lungenfunktionstest
d) Bronchoskopie

Die nichtrauchende Patientin litt an chronischem Hus-
ten. Der erste Schritt bestand darin, nach einer medi-
kamentdsen Ursache, insbesondere einer Behandlung
mit einem Angiotensin-Converting-Enzyme-(ACE-)
Hemmer zu suchen. Es konnten keine klinischen Hin-
weise fiir ein Postnasal-Drip-Syndrom oder einen
gastroosophagealen Reflux gefunden werden. Eine Ex-
juvantibus-Behandlung mit einem Protonenpumpen-
hemmer bewirkte keine Besserung der Symptomatik.
Ausser dem Husten deutete nichts auf Asthma hin. Es
wurde ein Rontgen-Thorax angefertigt, das ein
interstitielles und alveoldres Infiltrat rechts basal mit
positivem Bronchopneumogramm zeigte (Abb. 1).
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Der Spirometriebefund war unauffillig und ohne ob-
struktives Syndrom, jedoch musste die Patientin wah-
rend der Durchfiihrung hiufig husten.

Aufgrund der Bronchorrhoe wurde eine Sputumkultur
angeordnet, die eine Kontamination mit oropharynge-
aler Flora ergab.

Eine Bronchoskopie gehort nicht zur Erstuntersuchung
bei chronischem Husten.

Aufgrund der Symptomatik und der radiologisch nach-
gewiesenen Infiltrate wurde der Verdacht auf eine
ambulant erworbene Pneumonie gedussert und eine
Cefuroxim-Behandlung (10 Tage 250 mg 2x/tédglich) be-
gonnen.

Abbildung 1: Interstitielles und alveolares Infiltrat rechts
basal mit positivem Aerobronchogramm (Pfeil).

Abbildung 2: Kleine alveolére Infiltrate rechts basal
mit «Tramlinien» (Pfeile).

EMHMedia



WAS IST IHRE DIAGNOSE?
|

246

Abbildung 3: Thorax-CT: Bronchiektasen (Pfeil) und peribronchiale Infiltrate.

A: Axialer Schnitt. B: Axiale Rekonstruktion eines Bronchus.

Drei Wochen spdter berichtete die Patientin, dass sich
ihr Husten gebessert habe, sie aber weiterhin, insbe-
sondere nachts, unter Hustenanfédllen leide. Erneut
wurde eine Thorax-Rontgenaufnahme angefertigt.
Diese zeigte neue Verdichtungen und «Tramlinien»
(Abb. 2), was den Verdacht auf Bronchiektasen nahe-
legte. Infolgedessen wurde ein Thorax-CT angefertigt,
welches das Vorhandensein von Bronchiektasen mit
Infiltraten im rechten Mittel- und Unterlappen besta-
tigte (Abb. 3).

2) Welche der folgenden Untersuchungen gehért nicht
zur Erstuntersuchung bei Bronchiektasen?

a) Tb-Spot-TB-Test und Mykobakterienkultur

b) Serum-Immunglobulin-Bestimmung (IgG)

c) Bestimmung von Gesamt-IgE und Aspergillus-Prazipitinen

d) Suche nach einer Mutation im CFTR-Gen (Cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator)

Als Bronchiektase wird eine irreversible Ausweitung
eines Bronchus bezeichnet. Die Diagnosestellung er-
folgt anhand des Nachweises eines grosseren Durch-
messers des Bronchuslumens im Vergleich zum beglei-
tenden Blutgefdss mittels hochauflésendem Thorax-CT.
Welche Laboruntersuchungen angeordnet werden, ist
von der klinischen Prasentation abhangig [1].

Aufgrund der diffusen Bronchiektasen vermuteten
wir bei der Patientin folgende Differentialdiagnosen:
primirer oder sekundarer Inmundefekt (priméare Hy-
pogammaglobulindmie), humanes Immundefizienz-
Virus (HIV), Folgen einer infektiosen Atemwegserkran-
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kung, atypische Mykobakterieninfektion, Assoziation
mit einer systemischen Erkrankung (rheumatoide
Polyarthritis, Sjogren-Syndrom usw.) oder mit einer
chronisch-entziindlichen Darmerkrankung (CED).
Eine allergische bronchopulmonale Aspergillose er-
schien aufgrund des anamnestisch nicht bekannten
Asthmas zwar unwahrscheinlich, wurde aber dennoch
gesucht.

Eine genetische Erkrankung (Mukoviszidose, Primére
Ciliare Dyskinesie) ist in dieser Altersgruppe und ohne
HNO- bzw. gastrointestinale Symptomatik selten.

Die durchgefiihrten Laboruntersuchungen umfassten
einen IgG- und IgG-Subklassen-Test, einen Tb-Spot-TB-
Test, einen HIV-Test, eine Bestimmung des Gesamt-IgE
sowie des spezifischen IgE auf Aspergillus fumigatus,
einen Test auf Aspergillus-Prazipitine sowie Tests auf
Autoimmunerkrankungen und mikrobiologische Ana-
lysen.

Alle Untersuchungen, einschliesslich der Sputumkul-
turen (klassische Bakterien, Mykobakterien und Pilze),
waren unauffallig.

Angesichts der trotz Antibiotikatherapie persistieren-
den Symptome und Lungeninfiltrate wurde eine Bron-
choskopie durchgefiihrt, die eine stark entzilindete
Luftréhren- und Bronchialschleimhaut mit grossen
Mengen mukopurulenten Sekrets zeigte (Abb. 4).

Die Zellverteilung in der bronchoalveoldren Lavage
(BAL) ergab eine Pradominanz von Neutrophilen (33%).
In der BAL-Kultur wurde eine oropharyngeale Flora
(10® Keime/Milliliter) und im Sekret der bronchialen

Absaugung ein Serratia marcescens-Keim festgestellt.
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Abbildung 4: Rechter Hauptbronchus: stark entziindete
Schleimhaut mit mukopurulentem Sekret aus dem rechten
Oberlappen.
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Abbildung 5: A/C: erstes Thorax-CT, B/D: zweites Thorax-CT 3 Monate spater
(Schnittebenen identisch). Entwicklung neuer Bronchiektasen (Pfeile), Progression der
Bronchiektasen (Pfeilspitze). Des Weiteren sind Verdickungen der Bronchuswande
sowie alveolare Infiltrate zu erkennen.
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Aufgrund dessen wurde eine dreiwochige Behand-
lung mit Sulfamethoxazol/Trimethoprim versucht.
Zusatzlich wurde eine Mykobakterienkultur angelegt,
die auch diesmal negativ ausfiel.

Zwei Monate spiter war der Husten zuriickgegangen,
jedoch nicht vollstindig abgeklungen. Die Lungen-
auskultation und der Lungenfunktionstest waren un-
verandert.

Einige Tage spater erlitt die Patientin eine erste Epi-
sode von Hamoptysen (5-6 Essloffel). Ausserdem klagte
sie Uiber Gewichtsverlust ohne damit verbundene
Stuhlgangprobleme.

Das aufgrund der Himoptysen angefertigte Notfall-
Thorax-CT zeigte eine Progression der Bronchiektasen,
assoziiert mit zahlreichen alveoldren Infiltraten (Abb. 5).
Alles in allem hatte eine rasche Progression der Bron-
chiektasen stattgefunden, das makroskopische Erschei-
nungsbild zeigte eine chronische Entziindung, und die
uibliche dtiologische Abklarung war unauffillig.

3) Welche Diagnose wiirden Sie als Erstes vermuten?

a) Eine Lungenentziindung mit atypischen Mykobakterien
b) Eine Mukoviszidose

c) Bronchiektasien infolge der Colitis ulcerosa

d) Eine allergische bronchopulmonale Aspergillose

Eine derart rasche Progression von Bronchiektasen ist
absolut ungewohnlich. Nach dem hinreichenden Aus-
schluss einer infektids, autoimmun oder genetisch be-
dingten Atiologie stellten wir die Diagnose Bronchiek-
tasen infolge der CU. Bronchitiden aufgrund einer CED
trotz fehlender Anzeichen einer Krankheitsaktivitat
im Gastrointestinaltrakt sind ein bekanntes Phédno-
men [2].

4) Welche Therapie schlagen Sie vor?

a) Systemische Kortikoidtherapie, anschliessend inhalative
Kortikosteroide

b) Ausschliesslich inhalative Kortikoide

c) Mesalazin

d) Infliximab

Wir begannen eine Kortikoidtherapie mit Prednison
(30 mg/Tag) sowie zusatzlicher Osteoporose- und
Pneumonieprophylaxe gegen Pneumocystis jiroveci.
Zwei Monate spater zeigte sich ein guter Verlauf mit
vollstindig abgeklungenem Husten und Gewichts-
zunahme. Infolgedessen konnte das Prednison ausge-
schlichen werden.

Gleichzeitig wurde mit einer inhalativen Kortikoid-
therapie (Budesonid 400 ng 2x/Tag) begonnen, in der
Hoffnung, auf diese Weise das Ausschleichen der syste-
mischen Kortikoidtherapie zu erleichtern.
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Diskussion

Chronisch-entziindliche Darmerkrankungen (CED) kon-
nen zahlreiche extraintestinale Manifestationen auf-
weisen, hauptsichlich an Gelenken, Augen und Haut.
Obgleich eine hohe Priavalenz subklinischer Atem-
wegsbeteiligungen zu bestehen scheint [3, 4], treten
manifeste Atemwegsbeschwerden nur selten auf. Die
Lasionen und klinischen Manifestationen sind dusserst
vielfdltig und konnen das gesamte respiratorische Sys-
tem betreffen: die Atemwege, die Luftrohre bis hin zu
den Bronchiolen, das Lungenparenchym, die Pleura
und das Lungengefdsssystem. Atemwegsentziindungen
gehoren zu den hiufigsten Beschwerden und kdnnen
sich zu Bronchiektasen, schweren Bronchialstenosen
oder Bronchiolitiden entwickeln. Bei Colitis ulcerosa
kommt es haufiger zu bronchialen Symptomen als bei
Morbus Crohn.

Neben den Beschwerden, die direkt durch die Entziin-
dung entstehen, konnen auch Nebenwirkungen der
medikamentdsen Therapie wie opportunistische Infek-
tionen oder eine interstitielle Pneumonie vorliegen.
80-85% der Patienten entwickeln nach einer CED-Dia-
gnose respiratorische Symptome. Die Atemwegsbe-
schwerden konnen als Erstmanifestation der Erkran-
kung, jedoch auch erst Jahre nach der Diagnosestellung
und selbst bei Patienten in Remission vorkommen.
Auch das Auftreten von Atemwegsbeschwerden nach
einer Kolektomie wurde hdufig beschrieben.

Antworten:

Frage 1: d. Frage 2: d. Frage 3: c. Frage 4: a.

Das Wichtigste fur die Praxis

Bei Patienten mit CED sollte man neben den Ublichen extraintestinalen Ma-

nifestationen auch an Komplikationen im Lungenbereich, insbesondere an

tracheobronchiale Beschwerden, denken. Diese konnen auch bei inaktiver

Erkrankung oder nach einer Kolektomie auftreten. Dies kann das Erkennen

eines Zusammenhangs zwischen beiden Erkrankungen in einigen Fallen

schwierig gestalten. Die Diagnose von Bronchiektasen infolge einer CED

ist wichtig, da diese Erkrankung im Allgemeinen sehr gut auf eine

Kortikoidtherapie anspricht.
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Die Pathophysiologie ist nicht vollstindig geklart,
héangt jedoch wahrscheinlich mit dem gemeinsamen
embryonalen Ursprung des respiratorischen und Ko-
lon-Epithels (Schleimzellen und submukose Driisen)
zusammen.

Die Behandlung mit Kortikosteroiden stellt hier, ent-
gegen anderen Formen von Bronchiektasen, den Gold-
standard dar. Meist erfolgt die Therapie systemisch
und anschliessend in hochdosierter inhalativer Form.
Bei leichteren Manifestationen kann die ausschliessli-
che Verabreichung inhalativer Kortikoide ausreichend
sein.

Zusatzlich zur antiinflammatorischen Behandlung
sind die tblichen Therapiemassnahmen bei Bronchi-
ektasen erforderlich: Physiotherapie zur Forderung
der Bronchialdrainage, eventuell unterstiitzt durch die
Inhalation von NaCl, Grippeschutz- und Pneumo-
kokkenimpfungen sowie die frith- und langzeitige Be-
handlung von Bronchialinfekten. Azithromycin, das
hdufig bei Bronchiektasen anderen Ursprungs einge-
setzt wird, wurde in Bezug auf die oben genannte Po-
pulation nicht spezifisch untersucht. In manchen Fil-
len wird es bei wiederholten Exazerbationen als
Ex-juvantibus-Therapie verordnet.

Die Prognose ist im Allgemeinen gut, es gibt jedoch
Kortikoid-resistente Lungenerkrankungen. In diesem
Fall sind die therapeutischen Optionen beschrankt. Es
wurden Bronchiallavagen mit Methylprednisolon be-
schrieben. Klassische immunsuppressive CED-Thera-
pien (Azathioprin, Mercaptopurin und Methotrexat)
scheinen massig wirksam zu sein.
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