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Studien 

Übersicht 

-  Diagnostik 
-  Therapie  

-  Mukolytika 
-  Inhalative Antibiotika 
-  systemisch wirksame Antibiotika 
-  Nicht-Tuberkulöse Mykobakterien 
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Bronchiektasen 

Ätiologie 
zeichnet sich hier ein ähnlicher Trend ab. Dem-
entsprechend hat sich die Anzahl an stationären
Behandlungen aufgrund der ICD-10 Diagnose
Bronchiektasen (J47) in den Jahren von 2005 bis
2010 um insgesamt 33% stetig erhöht (1449 vs.
1931 aus dem Krankenhaus entlassene vollstatio-
näre Patientinnen und Patienten, konstant 60%
Frauenanteil) während sich der Altersgipfel von
der Gruppe der 60–65-Jährigen zur Gruppe der
70–75-Jährigen hin verschoben hat (Quelle:
Krankenhausstatistik des statistischen Bundes-
amtes) (Referenz: Statistisches Bundesamt, Wies-
baden, 2012. URL: www.gbe-bund.de, letzter Zu-
griff 10.10.2012).
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Die Ätiologie von Bronchiektasen ist vielfältig
(●" Tab.1). Eine Bronchialwanderweiterung kann
durch strukturelle Veränderungen der Wand
selbst, durch einen erhöhten intrabronchialen
Druck oder aufgrund einer Zerstörung des elasti-
schen Bindegewebes oder des Knorpels als Ergeb-
nis einer akuten oder chronischen Inflammation
entstehen. Diese Inflammation der Bronchial-
wand kann das Ergebnis einer Atemwegsinfek-
tion, der Inhalation schädigender Substanzen
oder endogener Ursachen wie zum Beispiel Auto-
immundefekten sein [4]. Eine nicht zu unter-
schätzende Ursache von Bronchiektasen kann die
allergische bronchopulmonale Aspergillose sein,
weshalb in diesem Artikel hierauf noch gesondert
eingegangen werden soll.
Die Lunge ist permanent gegenüber Pathogenen
aus der Umwelt exponiert. Durch die Zilien des
respiratorischen Epithels werden pathogene Kei-
me regelmäßig aus den Atemwegen heraustrans-
portiert. Ein Defekt der mukoziliären Clearance
(z.B. bei primärer ziliärer Dyskinesie) führt zur
Retention von Sekret und pathogenen Keimen,
initiiert einen chronischen Prozess von Infektion
und Inflammation und kann schließlich in eine
Bronchiektasie münden.
In zwei vergleichsweise großen Untersuchungen
konnte bei einer signifikanten Anzahl von Patien-
ten mit Bronchiektasen (26% und 53%) trotz um-
fangreicher Diagnostik keine spezifische Ursache
ermittelt werden [5,6]. Diese Patientengruppe,
größtenteils nichtrauchende Frauen mittleren Al-
ters, wird unter dem Begriff „idiopathische Bron-
chiektasen“ zusammengefasst.

30–50% der Bronchiektasen sind idiopathisch. Im
Umkehrschluss kann mit gründlicher Diagnostik bei
50–70% die Genese aufgeklärt werden.
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Bronchiektasen-Patienten klagen typischerweise
über chronischen Husten, Sputumproduktion
und Lethargie. Hämoptysen, Thoraxschmerz, Ge-
wichtsverlust, Bronchospasmus; Dyspnoe und
Leistungsminderung kommen ebenfalls häufig
vor [7]. Einige Patienten geben im Alltag keine
Symptome an und sind nur während einer Exa-
zerbation klinisch auffällig.
Viele Patienten haben regelmäßige Exazerbatio-
nen, im Durchschnitt etwa 1,5 pro Jahr. Der Ver-
lust der Lungenfunktion wird bei Nicht-Rauchern
mit Bronchiektasen mit ca. 50ml/Jahr beschrie-
ben. Faktoren, die für eine Progredienz der Er-
krankung sprechen sind häufige Exazerbationen,
chronische Besiedlung mit Pseudomonas aerugi-
nosa oder anderen Pathogenen und der Nachweis
einer systemischen Inflammation. Diese löst die
Freisetzung proteolytischer Enzyme und von Sau-
erstoffradikalen neutrophiler Granulozyten aus,
was zu einer Störung der mukoziliären Clearance
mit Sekretverhalt führt und so letztlich die Gefahr
für rekurrierende Infektionen erhöht. Bei schwe-
rer Bronchiektasie kann es auch zur pulmonalen
Hypertonie und zur systolischen und diastoli-
schen Dysfunktion des rechten Ventrikels kom-
men.

Bei chronischem Husten mit Auswurf oder rezidivie-
rend erhöhten Sputummengen sollte an Bronchiekta-
sen gedacht werden.

Tab. 1 Ätiologie der Bronchiektasen, modifiziert nach [4].

Strukturelle Lungenerkrankungen
– Williams-Campbell-Syndrom
– Mounier-Kuhn-Syndrom
– Ehlers-Danlos-Syndrom
Toxischer Schaden der Atemwege
– Inhalative Noxen
– Chronisch rezidivierende Aspiration
– Gastro-ösophagealer Reflux
Bronchialobstruktion
– Tumor
– Fremdkörper
Obstruktive Atemwegserkrankungen
– Asthma bronchiale
– Chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD)
– Alpha-1-AT-Mangel
Defekte der mukoziliären Clearance
– Primär- und sekundär ziliäre Dyskinesie
– Funktionsstörungen im Chlorid- oder Natriumkanal (CFTR, ENaC)
Allergische bronchopulmonale Aspergillose
Immundefekte
– Common variable immunodeficiency, Agammaglobulinämie
– Sekundäre Immundefizienz (Hämatolog. Erkrankungen, Immunsuppression)
Infektionen
– Infektionen in der Kindheit (Tuberkulose, Pneumonien, Masern, Keuchhusten)
– Atypische Mykobakterien
Bronchiektasen bei Systemerkrankungen
– Chronisch entzündliche Darmerkrankungen
– Yellow-nail-Syndrom
– Bindegewebserkrankungen (Kollagenosen)
Idiopathische Bronchiektasen
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-  Mukoviszidose (lateinisch mucus „Schleim“ und 
viscidus „zäh“) auch Zystische Fibrose  

-  Autosomal rezessiv vererbte 
Stoffwechselerkrankung 

-  Zumeist Diagnose im Kindesalter 
-  Durch Mutation bedingte Fehlfunktion von 

Chloridkanälen bestimmter Körperzellen, wodurch 
das Sekret der Drüsen zäh wird 

-  Diagnostik über Schweißtest, bei positivem Befund 
weitere Abklärung in der Kinderklinik 

  

Differenzialdiagnose 

Mukoviszidose 
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Funktionelle Sequenzvarianten in den  
CFTR- und SCNN-Genen 

Mukoviszidose- ähnliche Erkrankung 
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-  40% aller Patienten mit Bronchiektasen sind 
Genträger für Mutation im CFTR-Gen  

-  Störungen im Choridkanal (CFTR) beeinträchtigen 
Salz und Wasserhomeostase 

-  Mutationen im SCNN führen zu einem hyperaktiven 
Natriumkanal  

 
Studientyp:  Monozentrische, prospektive Studie 
Messung:  Isolierung von DNA, Analyse mittels PCR 
Ziel:   Frequenz der Genträgerschaft in den SCNN- Genen 
Durchführung:  Kinderklinik der MHH 

  



Volt 

Subkutane Nadel als 
Referenzelektrode 

- + 

Superperfusion Pumpen 

Nasenkather:  
Messelektrode 

Position des Katheders: 
untere Nasenmuschel  

Nasale transepitheliale Potentialdifferenz (nPD) 

Klinik für Pneumologie  
07.03.2015 



Bilton et al. CHEST 2014 
Inhalatives Mannitol 
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-  Randomisiert- Placebo- Kontrollierte 
multizentrische Studie, Phase III 

-  Inhalation mit Mannitol im 
Osmohaler für 12 Monate 

-  Zeit bis zur nächsten Exazerbation 
-  Rekrutierung abgeschlossen 
-  Ergebnisse vorliegend 
 



AIR-BX I und AIR-BX II 

Inhalatives Aztreonam (Cayston) 
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-  Phase III, Multizentrisch, Plazebo- Kontrolliert 
-  Flüssiginhalation mit Aztreonam über Pari-E flow 
-  Alle Ätiologien zugelassen 
-  Studie abgeschlossen und 2014 publiziert 
 
  



AIR-BX I und AIR-BX II 

Ergebnisse der Studie 
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RESPIRE 

Inhalatives Ciprofloxacin 

-  Randomisiert- Placebo- Kontrollierte multizentrische 
Studie, Phase III 

-  28 Tage vs. 14 Tage vs. Placebo 
-  Zeit bis zur nächsten Exazerbation 
-  Rekrutierung abgeschlossen 
-  Ergebnisse stehen aus 
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ORBIT 3 

Inhalatives liposomales Ciprofloxacin 
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-  Randomisierte, Placebo- Kontrollierte Multicenter 
Studie, 1x tgl., Phase III 

-  Idiopathische Bronchiektasen 
-  Nachweis von Pseudomonas aeruginosa obligat 
-  Zeit bis zur nächsten Exazerbation 
-  Beginn noch in diesem Jahr erwartet 
 
  



Polyphor Ltd 
POL7080 

-  Phase II- Studie, Multizentrisch 
-  Behandlung einer akuten Exazerbation bei Non- CF 

Bronchiektasen bei Pseudomonas aeruginosa 
-  Intravenöse Therapie von 10- 14 Tagen 
-  Studienbeginn noch in diesem Jahr geplant 
-  Behandlung im Clinical Research Center (CRC) 
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Nicht-tuberkulöse Mykobakterien 
Inhalatives liposomales Amikacin 
 

-  Randomisiert, multizentrisch  
-  Patienten mit Nachweis von Nicht- Tuberkulösen 

Mykobakterien 
-  Refraktär zur Standardtherapie 
-  Studienbeginn noch in diesem Jahr geplant 
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Vielen Dank! 
   Ihr Studienteam: 
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