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Eine haufig verpasste Diagnose?

Erworbene Bronchiektasen

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

Universitatsklinik fir Pneumologie, Inselspital und Tiefenauspital, Bern

Lukas Graf

Erworbene Bronchiektasen werden mit zunehmender Haufigkeit diagnostiziert

und weisen sich durch einen Symptomkomplex aus, der unabhangig von der zu-
grunde liegenden Erkrankung als eigenstandiges Krankheitsbild betrachtet und
entsprechend behandelt werden sollte. In dieser Ubersicht werden ausschliesslich

erworbene Bronchiektasen und nicht deren angeborene Formen, wie zum Beispiel

bei zystischer Fibrose, diskutiert.

Hintergrund

Bronchiektasen stehen am Ende eines wiederkehrenden
oder persistierenden inflammatorischen Prozesses im
Bereich der Atemwege, der zur irreversiblen Verdnde-
rungen der Bronchien fiihrt und mit dem klinischen
Syndrom von Husten, Auswurf und rezidivierenden
respiratorischen Infekten assoziiert ist. Ausgenommen
hiervon sind sogenannte Traktionsbronchiektasen,
die aufgrund von fibrosebedingten Retraktionskraften
im Lungenparenchym entstehen und in der Regel kli-
nisch weniger relevant sind.

Nicht nur pulmonale Pathologien, sondern auch syste-
mische Erkrankungen kénnen zu Bronchiektasen fiih-
ren, weswegen Internisten, Allgemeinpraktiker und
andere Spezialisten mit diesem Krankheitsbild kon-
frontiert werden.

Internationale Daten zeigen tendenziell eine Zunahme
der Bronchiektasenerkrankung tiber die vergangenen
Jahre mit relevanten gesundheitsékonomischen Fol-
gen [1]. Die Pravalenz ist schwierig abzuschitzen, liegt
aber bei etwa 50/100 000 Personen. Die Zunahme der
Diagnosestellung ist einerseits durch die vermehrte
Anwendung wie auch die generelle Verfiigbarkeit der
Computertomographie (CT), andererseits aber auch
durch ein erhohtes Bewusstsein tiber das Krankheits-
bild zu erklaren. Allerdings ist davon auszugehen, dass
die Erkrankung nach wie vor unterdiagnostiziert wird.
Die Mortalitdt bei Bronchiektasen ist mit 10-16% Uber
vier Jahre deutlich erhoht, wobei diese von diversen
Faktoren wie verminderter Lungenfunktion, erh6hten
Dyspnoe-Scores, mdnnlichem Geschlecht, Alter und
Pseudomonasbesiedlung abhéngig ist [2].

Pathophysiologie

Die genauen pathophysiologischen Entstehungsme-
chanismen sind nach wie vor weitgehend unbekannt.
Generell liegt eine neutrophile Atemwegsentziindung
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mit Ausschiittung proinflammatorischer Zytokine zu-
grunde. Die dadurch bedingte Entziindung fiihrt zu

einer eingeschriankten mukozilidren Clearance mit
vermehrter bakterieller Kolonisation, Atemwegsent-
ziindung und struktureller Zerstérung der Atemwege,
auch bekannt als Circulus vitiosus nach Cole (Abb. 1) [3].
Potentielle Mechanismen, die zur Entzlindung fiihren,
sind eine eingeschrankte Neutrophilenfunktion in der
Abwehr bakterieller Pathogene, eine erhohte Elastase-
produktion durch neutrophile Granulozyten sowie eine
defekte Phagozytose apoptotischer Zellen. Aufgrund
moderner RNA-Sequenzierungsmethoden zur Beurtei-
lung der «Atemwegsflora» (Mikrobiom) scheint bei Bron-
chiektasen ein Ungleichgewicht vorzuliegen mit Uber-
besiedlung einer bakteriellen Spezies (respektive Verlust
an bakterieller Diversitat), was moglicherweise eine

EMHMedia



UBERSICHTSARTIKEL
|

schlechtere Lungenfunktion und vermehrte Exazerba-
tionen beglinstigt [4, 5].

Atiologie

Die Ursachen fiir Bronchiektasen sind vielfaltig und
abhdngig von Alter, Herkunft, sozio6konomischem
Hintergrund und Haufigkeit pradisponierender Er-
krankungen.

Bei Erwachsenen weitaus am haufigsten sind Infektio-
nen und postinfektiose Zustdnde. In Lindern mit hoher
Tuberkuloseinzidenz finden sich gehduft Bronchiekta-
sen als Residualzustand nach Tuberkuloseinfektion.
Nicht tuberkulose Mycobakterien (NTM) kdnnen pri-
mar zur Erkrankung fiihren, jedoch auch eine sekun-
dire Besiedelung darstellen und die Erkrankung
dadurch unterhalten. Bei Kindern finden sich nach Aus-
schluss einer zystischen Fibrose vorwiegend Immun-
mangelsyndrome. Auch ein fortgeschrittenes Asthma
oder eine chronisch-obstruktive Lungenerkrankung
(COPD) konnen zur Ausbildung von Bronchiektasen
fiihren. Insbesondere beim Asthma mit (zentralen)
Bronchiektasen ist an eine allergische bronchopulmo-
nale Aspergillose zu denken und eine solche entspre-
chend zu suchen, zumal sie effektiv behandelt werden
kann. Ausserdem sind Erkrankungen aus dem rheu-
matologischen Formenkreis (rheumatoide Arthritis,
Sjogren-Syndrom), chronisch-entziindliche Darmer-
krankungen und angeborene Erkrankungen (primére
zilidre Dyskinesie, Kartagener-Syndrom) als mogliche
Ursachen zu nennen. Schlussendlich ist die Genese
héufig nicht fassbar, womit in der Literatur der Anteil
«idiopathischer» Formen relativ hoch ist.
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Abbildung 1: Circulus vitiosus nach Cole [3].
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Eine Ubersicht mdglicher Ursachen respektive zugrunde
liegender Erkrankungen ist in Tabelle 1 zusammen-
gestellt [6, 10].

Klinik

Zu den klassischen Symptomen gehort chronischer,
vor allem morgendlicher Husten mit Auswurf, der einen
wesentlichen Pradiktor fiir die Lebensqualitat darstellt
[7]. Weiter bestehen Dyspnoe, Leistungsintoleranz und

Fatigue. Blutig tingiertes Sputum und Hamoptysen
sind oft Griinde einer arztlichen Konsultation und

Tabelle 1: Non-CF-Bronchiektasen: Ursachen und Haufigkeit
(modifiziert nach [6, 10]).

Ursachen Haufig-
keit
Postinfektios  Tuberkulose 20-38%

Schwere Pneumonie

Nicht tuberkul6se Mykobakterien

Infektionen im Kindesalter
(Keuchhusten, Masern, Adenovirus)

Swyer-James-Syndrom

Immundefekt  Primare Hypogammaglobulinamie 3-24%

Sekundar bei HIV, Leukamie, nach
Chemotherapie

Pneumopathie Asthma 3-20%
COPD

Allergische broncho-pulmonale
Aspergillose

Alpha-1-Antitrypsinmangel

Toxisch Aspiration, gastrodsophageale 1-4%

Refluxkrankheit

Inhalationstrauma

Mechanisch Fremdkorper 1%

Extrinsische Kompression
(z.B. durch Lymphknoten)

Intrinsische Obstruktion
(z.B. durch Tumor)

Pulmonaler Sequester
Rheumatoide Arthritis 2-3%
Erkrankungen ¢ nnektivitis (SLE, Sjégren)

Chronisch-entziindliche
Darmerkrankungen

Assoziierte

Angeboren Primare zilidare Dyskinesie 1-18%

Kartagener-Syndrom

Mounier-Kuhn-Syndrom
(Tracheobronchomalazie)

Williams-Campbell-Syndrom
(Knorpelinsuffizienz)

Marfan-Syndrom

Selten Young-Syndrom 1%

Yellow-nail-Syndrom

Idiopathisch 26-56%

Abkiirzungen:

CF = zystische Fibrose; HIV = Humanes Immundefizienvirus;

COPD = chronisch-obstruktive Lungenerkrankung; SLE = systemischer
Lupus erythematodes
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Abbildung 2: Thorax-Computertomographie. Verhéltnis Bronchusinnendurchmesser zu
begleitender Pulmonalarterie >1 (rote Pfeile), fehlende Verjiingung und verstarkte Sicht-
barkeit der Atemwege in der Peripherie (blaue Pfeile).
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Abbildung 3: Abklarungsschritte bei Bronchiektasen (modifiziert nach [28]).
Abkiirzungen: HRCT = «high-resolution computed tomography»; Di.co = Kohlenmonoxid-
(CO)-Diffusionskapazitat der Lunge; ANA = Antinukleare Antikérper; RF = Rheumafaktor;
HIV = Humanes Immundefizienvirus; CF = zystische Fibrose; NO = Stickstoffmonoxid
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Hospitalisation, ebenso eine Exazerbation, die sich als
Zunahme der Symptome dussert und der ein Atem-
wegsinfekt als Ausloser zugrunde liegen kann.

Wegen der Heterogenitdt der Bronchiektasenerkran-
kung sind die Auspragung der Symptomatik und der
Verlauf hdufig aber sehr variabel. Deshalb sollten Ur-
sachen und Schweregrad sorgfiltig evaluiert werden,
um eine stadiengerechte und ursiachliche Therapie eta-
blieren zu kénnen.

Diagnostik

Bei Patienten mit chronisch produktivem Husten und/
oder rezidivierenden respiratorischen Infekten sollte
an Bronchiektasen gedacht und entsprechend nach
ihnen gesucht werden, insbesondere wenn es sich um
jingere Nichtraucherinnen und Nichtraucher handelt.
Auch die Identifizierung von Staphylococcus aureus,
Pseudomonas aeruginosa oder NTM in Sputumkultu-
ren ist suggestiv [8, 9].

Die Diagnostik erfolgt mittels einer Thorax-CT, in der
Bronchiektasen diagnostiziert werden, wenn das Ver-
hiéltnis des kleinsten Innendurchmessers eines Atem-
weges zur begleitenden Arterie >1 ist. Zusatzlich sind
eine fehlende Verjlingung in der Peripherie und ver-
starkte Sichtbarkeit kleiner Atemwege in der subpleu-
ralen Zone vorhanden (Abb. 2). Bei bis zu 60% der Bron-
chiektasenpatienten sind die Veranderungen auch im
Rontgen-Thorax sichtbar; diese sind jedoch nicht spe-
zifisch und ein unauffalliges Rontgen schliesst Bronchi-
ektasen nicht aus.

Bei symptomatischen Patienten sollte im Anschluss an
die Bildgebung systematisch nach zugrunde liegenden
Erkrankungen gesucht werden. Sollte eine solche bereits
bekannt und behandelt sein (z.B. rheumatoide Arthritis,
chronisch-entziindliche Darmerkrankung), ist eine er-
weiterte Diagnostik nur im Falle einer unerklarbaren
Verschlechterung der pulmonalen Symptomatik emp-
fohlen. Eine standardisierte Aufarbeitung kann die An-
zahlidiopathischer Ursachen vermindern und hat einen
direkten Einfluss auf die weitere Therapie [10]. Auf-
grund der komplexen und teils aufwendigen Abkla-
rungsschritte sowie der diversifizierten Behandlungs-
moglichkeiten ist eine Mitbetreuung durch einen
Pneumologen sinnvoll.

Eine Ubersicht zu den einzelnen Abkldrungsschritten
ist in Abbildung 3 dargestellt [28].

«Bronchiectasis Severity Index»

Der Verlauf der Bronchiektasenerkrankung ist variabel
und vor allem abhdngig von der Haufigkeit der Exazer-
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bationen und der Kolonisation mit P. aeruginosa. Mit
dem «Bronchiectasis Severity Index» (BSI) kann der
Schweregrad der Erkrankung anhand diverser Faktoren
(Body-Mass-Index, Einsekundenkapazitat [FEVy], Vor-
hospitalisationen, Dyspnoeskala, Mikrobiologie, Anzahl
Exazerbationen, radiologische Prasentation) in leicht,
mittel-schwer oder schwer eingeteilt und damit die Pro-
gnose abgeschitzt werden (www.bronchiectasisseverity.
com) [11, 12]. Der Index kann bei der Entscheidungs-
findung fir die Therapieindikation helfen, zumal eine
Behandlung einerseits die Lebensqualitat und das Out-
come verbessern kann, andererseits jedoch auch einen
nicht unwesentlichen zeitlichen Aufwand und mog-
liche Nebenwirkung bedeutet.

Fiir jede Bronchiektaseerkrankung sollte daher anhand
des Schweregrades und der Symptomatik ein individu-
elles Therapiekonzept erstellt werden, mit dem Ziel,
die Lebensqualitdt zu verbessern, Symptome zu lindern,
Komplikationen zu minimieren und die Lungenfunk-
tion zu stabilisieren.

Therapie

Im Allgemeinen besteht das therapeutische Konzept
aus vier Grundpfeilern:

1. Therapie behandelbarer Ursachen;

2. Verbesserung der mukozillidaren Clearance;

3. Hemmung des inflammatorischen Prozesses;

4. Kontrolle der bakteriellen Besiedelung.

Therapie behandelbarer Ursachen

Liegt eine behandelbare Ursache wie zum Beispiel ein
Immunglobulinmangel vor, ist eine Substitution mit
einem Ziel-IgG-Spiegel von >7 g/l empfohlen.

Sollte die immer empfohlene Untersuchung auf NTM
einen gesicherten Nachweis ergeben, kann es sich hier
um eine sekundare Besiedelung (Kolonisation) vorbe-
stehender Bronchiektasen oder auch um die Ursache
(Infektzustand) handeln. Die Zuordnung kann schwierig
sein und die klinische Signifikanz ist hdufig unklar. Die
Behandlung von NTM ist aufwendig, dauert mindes-
tens ein Jahr und kann mit erheblichen Nebenwirkun-
gen behaftet sein. Die Entscheidung zur Therapie sollte
daher in Abhédngigkeit des klinischen, lungenfunktio-
nellen und bildmorphologischen Befundes und Ver-
laufes gefallt werden [47].

Liegt eine allergische bronchopulmonale Aspergillose
vor, sollte diese mit systemischen Steroiden liber einen
langen Zeitraum behandelt werden. Zur Rezidivpro-
phylxe kann eine orale Itraconazol-Dauertherapie ein-
gesetzt werden. Zudem zeigen Einzelfdlle ein gutes An-
sprechen auf Omalizumab (monoklonaler Antikoérper
gegen IgE).
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Inwiefern die Behandlung einer chronisch-entziind-
lichen Darmerkrankung oder einer rheumatoiden
Grunderkrankung auch das Fortschreiten der Bronchi-
ektasenerkrankung hemmt, ist unklar. Im Gegenteil
kann die hier hdufig eingesetzte immunsupprimie-
rende Therapie bronchopulmonale Infekte und Exa-
zerbationen begiinstigen. Eine entsprechende Thera-
pie ist somit unter intensivierter Uberwachung der
pulmonalen Situation in Abhédngigkeit des Anspre-
chens der Grunderkrankung zu evaluieren [48].

Verbesserung der mukozilidren Clearance

Als erste spezifische Therapie sollte die bei Bronchi-
ektasen gestorte mukozilidre Clearance verbessert wer-
den. Hierfiir stehen physikalische Massnahmen und
Inhalationstherapien zur Verfiigung.

Physikalische Massnahmen

Die mechanische Sekretolyse mittels atemphysio-
therapeutischer Massnahmen stellt den Eckpfeiler der
Bronchiektasiebehandlung dar und sollte vor jeder
medikamentdsen Therapie als erste Massnahme zum
Einsatz kommen. Neben Atem- und Hustenmandver
stehend Vibrations- und oszillierende Therapien (Fla-
schenblasen, Flutter, Acapella® Cornet® Cough-Assist-
Gerite) sowie die manuelle Thoraxperkussion zur Ver-
fiigung. Hiermit kénnen die Leistungsfahigkeit und
die Ateminsuffizienz verbessert werden [13].

Inhalationstherapien

Die mukozillidre Clearance kann durch Inhalation von
hyperosmolaren Substanzen (hochprozentige Kochsalz-
16sung [NaCl] von 3-6%, Mannitol) optimiert werden.
Neben einer Verfliissigung des Schleims weist hoch-
prozentiges NaCl zudem auch einen gewissen antiin-
flammatorischen Effekt auf [14]. Falls hypertone Koch-
salzlésung zu einer iibermdssigen bronchialen Reizung
fihrt, kann alternativ auch isotonische verwendet
werden, die einen dhnlichen mukolytischen Effekt auf-
weist [15]. Mannitol kann ebenfalls zur Verbesserung
der Sekretolyse eingesetzt werden, hat aber einen bron-
chokonstriktiven Effekt, weshalb die Anwendung pro-
blematisch sein kann.

Fiir andere mukolytisch wirksame Substanzen wie
N-Acetylcystein oder rekombinante DNase (Dornase
alpha) gibt es keine Daten fiir die Anwendung. Rekom-
binante DNase wird erfolgreich bei der zystischen Fib-
rose eingesetzt, wo sie die Lungenfunktion verbessert
und die Anzahl Exazerbationen reduziert [44]. Bei den
nicht durch zystische Fibrose bedingten Bronchiekta-
sen (Non-CF-Bronchiektasen) ist der Einsatz aber nicht
empfohlen, da hier sogar mehr Exazerbationen auftre-
ten konnen [16].
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Kurzwirksame Betamimetika haben keinen signifikan-
ten mukolytischen Effekt, deren Einsatz ist daher nur bei
Patienten empfohlen, die darunter eine signifikante
Verbesserung der Lungenfunktion aufweisen.

Antiinflammatorische und
immunmodulatorische Ansitze

Aufgrund von Entziindung in den Atemwegen wird
einer antientziindlichen Therapie Bedeutung zuge-
messen. Als antiinflammatorische und immunmo-
dulatorische Therapien stehen in erster Linie Korti-
kosteroide und Makrolide zur Verfiigung.

Steroide

Systemisch oder inhalativangewendete Steroide haben
im Allgemeinen keinen wesentlichen Effekt auf den
Lungenfunktionsverlust und die Haufigkeit von Exa-
zerbationen gezeigt [17]. Sie sollten nur dann eingesetzt
werden, wenn die Indikation aufgrund einer zugrunde
liegenden Erkrankung (Asthma, allergische broncho-
pulmonale Aspergillose, Asthma-COPD-Overlap-Syn-
drom [ACOS]) gegeben ist. Ebenso gibt es keine Evidenz
fiir den Einsatz einer Kombinationstherapie mit inha-
liertem Kortikosteroid und langwirksamen Betamime-
tika, ausser bei vorliegendem Asthma bronchiale [17, 18].

Makrolide

Makrolidantibiotika haben neben der antibakteriellen
auch eine antiinflammatorische Wirkung, ohne zu
einer Immunsuppression zu fiihren. Dieser Effekt
beruht auf einer Verminderung der Ausschiittung pro-
inflammatorischer Zytokine, einer Steigerung der
phagozytiaren Funktion von Makrophagen, einer Mo-
difikation der Schleimproduktion und einer Reduk-
tion der Leukozytenrekrutierung [19, 20].

TIhr Einsatz ist bei der zystischen Fibrose, der Bronchio-
litis obliterans und der diffusen Panbronchiolitis etab-
liert. Bei Bronchiektasen gibt es zunehmende Evidenz,
dass unter einer prophylaktischen Azithromycinein-
nahme (250 mg/Tag oder 500 mg 3x/Woche) die Exazer-
bationsrate gesenkt und die Lebensqualitdt verbessert
werden kann [21-23]. Dabei schien das kardiovaskuldre
Risiko nicht erhoht zu sein [21-23]. Ein genereller Ein-
satz ist aber noch nicht empfohlen, da eine langfristige
Therapie auch mit einer vermehrten Pneumokokken-
resistenz und Resistenz gegeniiber NTM einhergehen
kann [23-25]. Vermehrt auftretende Infekte mit NTM
konnten hingegen nicht nachgewiesen werden [26, 27].
Makrolide sollten daher bei Personen mit haufigen
Exazerbationen (>3/Jahr) nach Ausschluss eines NTM-
Infektes oder einer NTM-Besiedlung eingesetzt werden
(3x negatives Sputum oder 1x negative bronchoalveo-
lare Lavage/Bronchialsekret).
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Kontrolle der bakteriellen Besiedelung

mittels Antibiotika

Der Einsatz von Antibiotika stellt eine zentrale Rolle in
der Kontrolle der bakteriellen Besiedelung dar. Anti-
biotika haben zum Ziel, Exazerbationen zu therapie-
ren, bakteriellen Infekten vorzubeugen und Problem-
keime zu eradizieren.

Antibiotika haben zum Ziel, Exazerbationen
zu therapieren, bakteriellen Infekten
vorzubeugen und Problemkeime zu eradizieren.

Ein regelmaéssiges mikrobiologisches Sputummonito-
ring (mindestens 1x/Jahr oder bei jeder Exazerbation) zur
Erkennung einer Pseudomonasbesiedlung mit konse-
kutivem Eradikationsversuch (Ciprofloxacin 2 x 750 mg
fiir 2 Wochen) vermindert die Exazerbationsrate [28].
Es konnte gezeigt werden, dass eine Eradikation bis zu
80% erfolgreich ist und auch nach einem Jahr noch
50% der Patienten Pseudomonas-frei sind [29].

Gelingt die Eradikation nicht oder erfolgt zu einem
spateren Zeitpunkt erneut ein Pseudomonasnachweis,
sollte mit der antibiotischen Therapie eine Reduktion
der bakteriellen Last versucht werden, zumal ein di-
rekter Zusammenhang zwischen bakterieller Last und
Ausmass der Atemwegsentziindung und somit Haufig-
keit der Exazerbationen besteht [30]. In diesem Fall
stellt eine antibiotische Therapie eine praventive Mass-
nahme zur Reduktion von Exazerbationen dar.
Inhalative Antibiotika sind hierfiir am ehesten geeig-
net, zumal sie lokal in hoher Konzentration zur Verfi-
gung stehen und systemisch nur gering absorbiert
werden. In inhalativer Form sind Colistin, Tobramycin
und Aztreonam erhiltlich, allerdings sind diese Subs-
tanzen nur zur Behandlung der zystischen Fibrose zu-
gelassen. Der Einsatz bei Nicht-CF-Bronchiektasen ist
somit «off-label», mehrere Studien haben aber einen
glnstigen Effekt mit Reduktion der bakteriellen Last
und der Exazerbationsrate nachweisen konnen [32-35,
41]. Der Einsatz kann bei Patienten mit einer chroni-
schen Pseudomonasbesiedlung und hédufigen Exazer-
bationen evaluiert werden [28, 32].

Tritt dennoch eine Exazerbation auf, ist die konse-
quente antibiotische Therapie fiir den weiteren Verlauf
der Erkrankung wichtig. Die Abgrenzung einer Exazer-
bation von der tdglich gewohnten Symptomvariabi-
litat kann jedoch schwierig sein, dementsprechend
existiert bisher keine klare Definition. Eine Behand-
lung wird bei Zunahme von Husten und Sputum sowie
Anderung der Sputumfarbe (Purulenz), Abnahme der
Lungenfunktion und Himoptysen empfohlen [36]. Vor
Beginn einer Therapie sollte eine Sputumprobe abge-
nommen und bis zum Erhalt der Resultate bereits mit
einer empirischen Antibiotikatherapie gestartet werden.
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Abbildung 4: Thorax-Computertomographie mit lokalisiertem Befund im linken
Unterlappen (Pfeil).

Die Wahl des Antibiotikums richtet sich dabei nach
dem letztmaligen Antibiogramm mit Anpassung im
Verlauf, falls sich eine neue mikrobiologische Situation
ergibt (anderer Keim, neue Resistenz). Ist die aktuelle
mikrobiologische Situation unklar, richtet sich die
Wahl des Antibiotikums nach dem Risiko einer Pseudo-
monadenbesiedlung (kiirzliche Hospitalisation, anti-
biotische Therapie in den letzten drei Monaten,
schwergradige Erkrankung, vormaliger Nachweis von

Das Wichtigste flir die Praxis

Die Bronchiektasenerkrankung ist eine haufige und unterdiagnostizierte
Erkrankung des Respirationstraktes.

Bei Patienten mit chronischem, vor allem morgendlichem produktivem
Husten, rezidivierenden Atemwegsinfekten, Nachweis von Pseudomoas
aeruginosa oder nicht tuberkulésen Mykobakterien im Sputum sollte an
Bronchiektasen gedacht und nach assoziierten Erkrankungen gesucht
werden.

Der potentielle symptomatische und prognostische Nutzen einerTherapie
sollte gegenliber demTherapieaufwand und madglichen Nebenwirkungen
abgewogen werden, wobei der Therapieaufwand von arztlicher Seite
nicht als Argument gegen eine Behandlung verwendet werden sollte.
DieTherapie wird in Abhangigkeit vom Schweregrad der Bronchiektasen-
erkrankung und der Ausprdagung der Symptome festgelegt mit folgenden
Zielen: Verbesserung der mukozillidaren Clearance (Atemphysiotherapie
und inhalative Mukolyse), Hemmung des inflammatorischen Prozesses
(Makrolide bei >3 Exazerbationen/Jahr) und Kontrolle der mikrobiologi-
schen Situation (Antibiotika zur Eradikation von Problemkeimen, Senkung
des bakteriellen Loads und Behandlung von Exazerbationen).
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Pseudomonas) [37]. Anhand des Allgemeinzustandes
und des Schweregrades der Exazerbation wird eine
perorale oder intravendse Administration festgelegt.
Bei geringem Risiko/fehlendem P. aeruginosa-Nachweis
kann mit Amoxicillin-Clavulanat, Moxifloxacin oder
Ceftriaxon therapiert werden, bei h6herem Risiko oder
Nachweis von P. aeruginosa wird eine Behandlung mit
Ciprofloxacin peroral oder parenteral mit einem anti-
pseudomonalen Betalactam oder Aminoglykosid emp-
fohlen [37]. Liegt eine antibiotische Resistenz oder
schwere Exazerbation bei fortgeschrittener Erkran-
kung vor, wird eine zweiwdchige antibiotische Kombi-
nationstehrapie (Piperacillin/Tazobactam, Ceftazidim,
Carbapenem mit Aminoglykosid) empfohlen [28].

Chirurgie

Eine chirurgische Intervention als therapeutische
Option ist nur bei selektionierten Patienten mit lokali-
siertem Befund (Abb. 4) sowie einer relevanten Klinik
mit gehduften Exazerbationen und eingeschriankter
Lebensqualitat indiziert. Durch eine Segmentresek-
tion oder Lobektomie kann der Infektherd mit einer
kompletten Heilung saniert werden. Obwohl der Ein-
griff durch vaskularisierte Adhasionen und Bronchial-
arterienhypertrophie kompliziert werden kann, ist der
thorakoskopische Eingriffin getibten Hinden mit einer
geringen perioperativen Morbiditat und Mortalitat as-
soziiert [38].

Rehabilitation

Eine pulmonale Rehabilitation stellt bei Dekonditio-
nierung und Patienten mit Limitierung der taglichen
Aktivitdt durch Atemnot eine therapeutische Moda-
litat dar. Es konnte gezeigt werden, dass dadurch Akti-
vitdt und Ausdauer verbessert werden kénnen, insbe-
sondere bei den Patienten, die zusdtzlich ein gezieltes
Training der Atemmuskulatur durchfiihren [28].

Lungentransplantation

Im Allgemeinen ist die Nicht-CF-Bronchiektasenerkran-
kung eine seltene Indikation fiir eine Lungentransplan-
tation (2,7%) [45]. Patienten mit einer Lungenfunktion
<30% des Sollwerts oder mit einer raschen respiratori-
schen Verschlechterung trotz einer optimalen Therapie
sollten hierfiir aber evaluiert werden, sofern keine ab-
soluten Kontraindikationen bestehen.

Ausblick

Ein vertieftes Verstandnis der pathophysiologischen
Mechanismen in der Entstehung von Bronchiektasen
durch komplexe inflammatorische Prozesse ist eine Vo-
raussetzung, um die therapeutischen Optionen erwei-
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tern und verbessern zu konnen. Uber die Grundlagen-

forschung konnte zum Beispiel gezeigt werden, dass

P. aeruginosa die Bildung von IgG2-Antikorpern gegen

ein Oberflachenantigen (O-Antigen, Lipopolysaccharid)

induziert, die das Bakterium vor der komplementindu-

zierten Abwehr schiitzen [40]. Gegenwirtig befinden

sich weitere antibiotische, antientziindliche und im-
munmodulatorische Substanzen in Erprobung [42, 43].
Weitere Studien werden zudem erforderlich sein, um

die optimale Therapie und Dosierung inhalativer Anti-
biotika bei chronischer Pseudomonasbesiedlung fest-
zulegen.

Disclosure statement
Die Autoren haben keine finanziellen oder personlichen Verbindungen
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