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•  Schwerpunktsprechstunde für Non-CF-Bronchiektasen und 
Primäre Ciliäre Dyskinesie / Kartagener-Syndrom


•  Eine KV-Ermächtigung 

•  Ein europäisches und deutsches Bronchiektasen-Register 

•  Eine europäische (und deutschsprachige) Leitlinie für das 
Management von Non-CF-Bronchiektasen 

•  Eine problemlose Kostenübernahme für Rehabilitation 

•  Eine(n) eigene(n) Physiotherapeuten/-in für unsere Ambulanz 

•  Eine zugelassene medikamentöse Therapie 

•  Information, Prävention, eine frühere Diagnose, eine 
konsequentere Therapie ... ? 

Unsere Vision 
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Von den anderen lernen: Mukoviszidose (CF) 
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Mukoviszidose ist erwachsen geworden! 
•  Konsequente Forschung 
•  Evidenzbasierte Therapiestandards 
•  Unermüdliche Öffentlichkeits- und Lobbyarbeit 
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i.v.-Antibiotika 
Lungentransplantation 

Beschreibung des Basisdefekts 
Inhalative Antibiotika 

Physiotherapie 

Zielgerichtete Therapie:  
Potentiatoren und Korrektoren 

Verdauungsenzyme 



In aller Munde: Patientenmitsprache 
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... für eine Bronchiektasen-Patientengruppe! 



Arzt 

Patient 

Barcelona, 23. Januar 2015  



Wenn Sie oder jemand in Ihrer Familie an Bronchiektasen 
leiden, nehmen Sie bitte an der Umfrage teil und helfen 
Sie mit, die Zukunft der Behandlung und Erforschung 
nicht durch Mukoviszidose bedingter Bronchiektasen 
(Non-CF-Bronchiektasen) in Europa zu verbessern. 
 
www.bit.ly/Bronchiektasen

Helfen Sie uns, die Behandlung 
und die Erforschung von  
Bronchiektasen zu verbessern
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 LEBENSQUALITÄT-FRAGEBOGEN – BRONCHIEKTASIE   

 

 
 
Inwieweit hatten Sie in der letzten Woche 
Schwierigkeiten bei den folgenden Tätigkeiten: Sehr große 

Schwierigkeiten 
Mäßige 

Schwierigkeiten 
Wenig 

Schwierigkeiten 
Gar keine 

Schwierigkeiten 

  1.  Körperlich anspruchsvolle Tätigkeiten wie Gartenarbeit oder 
Sport ausüben .....................................................................................................  

    

  2.  Beim Spazieren gehen mit anderen Personen (Angehörigen, 
Freunden etc.) Schritt halten ..............................................................................  

    

  3.  Schwere Gegenstände wie Bücher, Lebensmittel oder 
Einkaufstüten tragen ..........................................................................................  

    

  4.  Treppen steigen (ein Stockwerk) .......................................................................      

Wie oft haben Sie sich in der letzten Woche: Immer Oft Manchmal Nie 

  5.  Wohl gefühlt .......................................................................................................      

  6.  Müde gefühlt .......................................................................................................      

  7.  Angespannt und besorgt gefühlt. .........................................................................      

  8. Voller Energie gefühlt .........................................................................................      

  9. Erschöpft gefühlt .................................................................................................      

10.  Traurig gefühlt ....................................................................................................      

11. Niedergeschlagen gefühlt ....................................................................................      

Wird Ihre Bronchiektasie derzeit behandelt (z.B. durch orale oder Inhalationsmedikamente, PEP-Maske 
oder Flutter®-Gerät, Atemphysiotherapie oder Vest)? 
 
                Ja            Nein (Weiter mit Frage 15 auf der nächsten Seite) 
 
Bitte kreisen Sie die Zahl mit der zutreffenden Antwort ein. Bitte wählen Sie pro Frage nur eine Antwort 
aus. 
12.  Inwieweit erschwert die Bronchiektasiebehandlung Ihr tägliches Leben? 

1. Gar nicht 
2. Ein wenig 
3. Mäßig 
4. Sehr 

13.  Wie viel Zeit verwenden Sie momentan jeden Tag auf die Bronchiektasiebehandlung? 
1. Viel Zeit 
2. Mäßig viel Zeit 
3. Ein wenig Zeit 
4. Fast gar keine Zeit 

14.  Wie schwierig ist es für Sie, Ihre Bronchiektasiebehandlung jeden Tag in Ihr Leben zu integrieren? 
1. Gar nicht schwierig 
2. Ein wenig schwierig 
3. Einigermaßen schwierig 
4. Sehr schwierig 

Abschnitt I. Lebensqualität Bitte kreuzen Sie das zutreffende Kästchen an. 

Bitte gehen Sie zur nächsten Seite 

Quittner et al. Thorax 2014 
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Warum brauchen wir  
ein Patientenregister für  

Non-CF-Bronchiektasen (NCFB)? 
 
 
 
 

Kaum Forschung 
Wenige Daten 

Keine evidenzbasierten Leitlinien 
Keine zugelassene Pharmakotherapie 

! 
by episodes of pulmonary exacerbation, often associated 
with culture of a potentially pathogenic organism in sputum. 
It is generally unclear whether these are new infections 
or a resurgence of chronic infection. It may be that both 
are important precipitants. The exact cause of pulmonary 
exacerbations is not well understood; however, these episodes 
are associated with a change in sputum colour towards 
green, along with an increase in cough frequency and sputum 
volume. This is sometimes complicated by minor haemoptysis. 
Individuals may feel more breathless and some will have 
systemic symptoms of infection, such as fever, fatigue and 
general malaise. Pulmonary exacerbations are associated 
with disease severity, and though there is no direct data for 
bronchiectasis, exacerbations are likely to contribute to a 
decline in lung function.

Chest crackles are heard on clinical examination, though 
in mild disease there may be no abnormal clinical signs. 
Finger clubbing is classically associated with bronchiectasis, 
but it is now a rare manifestation in this condition. Forced 
expiratory volume in 1 second (FEV1) is frequently used 
for clinical monitoring to assess the severity of functional 
abnormality. In general, however, FEV1 changes little during 
exacerbations and its value as an outcome measure in 
clinical trials and in clinical monitoring has been questioned. 
As disease progresses, there is a continuing reduction in 
spirometric volumes. In some patients, over-inflation of the 
lungs is prominent and this has been associated with higher 
mortality.

High-resolution CT is the diagnostic modality that defines 
bronchiectasis. Plain chest radiography is insufficiently 
sensitive for diagnostic purposes. There are a number of 
scoring schemes for reporting severity using CT, which are 
rarely used in clinical practice but are important for clinical 
research purposes. Other diagnostic tests should seek to 
systematically identify underlying causes such as CF, PCD, 
impaired immune function, allergic bronchopulmonary 
aspergillosis and α1-antitrypsin deficiency.

It has been suggested that the widespread application of 
vaccination programmes in childhood, particularly against 
measles and pertussis, should cause a significant reduction 
in the prevalence of bronchiectasis. However, there are no 
data to support this association. In a recent systematic review 
of the long-term consequences of childhood pneumonia, 
bronchiectasis was uncommon, and asthma and COPD were 
more common. In addition to universal childhood vaccination, 

   There is a 
great lack of 
clinical trials in 
bronchiectasis 
to guide 
treatment

“
”
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Prevention

  There is an urgent need to determine the 
optimal long-term therapies that maintain 
lung function and quality of life, and reduce 
exacerbations

As a diagnostic term, bronchiectasis is sometimes prefixed by non-cystic fibrosis 
(non-CF) to exclude this specific cause from that associated with another condition 
or in which no cause is identified. Bronchiectasis is, however, primarily a pathological 
description of the airways; although an aetiological diagnosis can only be established in 
some patients with definite CT radiological evidence of the condition, bronchiectasis is a 
useful diagnostic term as patients share a common symptomatology.

The prevalence and incidence of bronchiectasis are not known accurately. Prevalence 
has been estimated to be from 0.013 cases per 100 000 population in 1954 in the UK 
and 0.5 per 100 000 in Finland in 1998, to 4 per 100 000 in people aged 18–34 years, 
rising to 272 per 100 000 in over those over 75 years of age in the USA in 2005. In New 
Zealand, the reported prevalence is 3.7 per 100 000 population but this varies according 
to ethnicity. Bronchiectasis is particularly common in children of Pacific Island descent 
compared with European children. In a sample of 5% of Medicare data in the USA, the 
8-year period prevalence of bronchiectasis was 1106 cases per 100 000 population, and 
in this study the prevalence of bronchiectasis increased by about 8.7% per year of life. 
This report also suggested a higher prevalence in Asian- compared to African- and 
European-Americans. 

In Europe, age-standardised hospital admission rates vary from less than 2 to 
more than 6 per 100 000 population (figure 1). This is lower than the estimated 
average annual age-adjusted hospitalisation rate in a US study, which found 16.5 
hospitalisations per 100 000 population and an increase of 2.4% among men and 
3.0% among women between 1993 and 2006. In the US study, women and people aged 
> 80 years had the highest rate of bronchiectasis-associated hospitalisations. The 
differences between the USA and Europe perhaps reflect the quality of available data.

Prognosis in people with bronchiectasis is not clear, but it is definitely related to lung 
function and the presence of infection, particularly Pseudomonas aeruginosa. A study 
from the UK suggests that the number of deaths due to bronchiectasis is increasing at 
3% per year.

“
”
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PROGNOSIS – Ziele 

•  Aufbau, Unterhalt und Ausbau eines deutschlandweiten, repräsentativen, 
prospektiven, beobachtenden / nicht-interventionellen und longitudinalen 
Patientenregisters, in dessen Datenbank innerhalb von 3 Jahren 
mindestens 750 Patienten von 25-35 Zentren sektorenübergreifend 
rekrutiert werden 

•  Epidemiologie: Verteilung von Ursachen und Erfassung der aktuellen 
Versorgungsrealität entsprechend dem Ort der Gesundheitsversorgung 
(inkl. Gesundheitsökonomie) 

•  Etablieren eines sinnvollen Schemas für die Abklärung von Bronchiektasen 
und Untersuchung von Markern für den Erkrankungsverlauf  

•  Erleichterung des Zugangs zu zukünftigen klinischen Studien  

•  Unterstützung des Aufbaus eines Forschungsnetzwerks in Deutschland 
und Europa (EMBARC) 
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AGENDA 

EMBARC: The European Bronchiectasis Registry 

An ERS Clinical Research Collaboration 

 Steering committee meeting 

Venue: Room 11, ICM Congress centre, Munich 

8
th

 September 2014, 14:15 – 15:00 CET 

Chairs: Stefano Aliberti (Italy), Eva Polverino (Spain), James Chalmers (UK) 

 

Materials will be sent out on before Friday 5
th

 September for review.  

 

1. Discussion of EMBARC constitution and final governance structure 

2. Proposal for EMBARC fellowships or exchange programme  

3. Proposal to publish EMBARC protocol in clinicaltrials.gov 

4. Proposal to publish EMBARC protocol in an open access journal 

5. Proposal for EMBARC young investigator award 

6. Finalising of the EMBARC case report form and opening of the EMBARC study 

7. IMI update 

8. Horizon 2020 topics – possible applications (deadlines October, December and April) 

9. Any other business 

10. Discussion and meeting close 
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Teilnehmende Zentren der Pilotphase 
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11th Call: ND4BB Topic 7, Inhaled Antibiotics 
in Bronchiectasis and Cystic Fibrosis (iABC) 
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Vielen Dank für Ihre Unterstützung! 

Bayer Vital      1500 € 

Forest      1500 € 

Chiesi      1000 € 

Novartis      1000 € 

InfectoPharm        700 € 

Pfizer      675 € 

Heinen und Löwenstein    500 € 

MSD          500 € 
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Vielen Dank für Ihre Unterstützung! 
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Inga Kwapniewska 
Dr. Annegret Zurawski 
Sabine Ksionsko 
www.breath-hannover.de 

Rabea Gatzke 



 
Ursachen von  

Non-CF-Bronchiektasen  
     

  

Dr. med. Felix C. Ringshausen 
Klinik für Pneumologie 
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Ursachen 
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).

Ätiologie
!

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.

Klinik
!

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

Rademacher J, Ringhausen FC. Non-CF-Bronchiektasen mit Fokus auf die allergische bronchopulmonale Aspergillose… Pneumologie 2013; 67: 40–49
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Rademacher u. Ringshausen. 
Pneumologie 2013 26–53% 
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Ursachen von Non-CF-Bronchiektasen Häufigkeit (%) 
 Idiopathisch (= Ursache unbekannt) 33 
 Chronisch obstruktive Lungenerkrankung (COPD) 15 
 Primäre Ziliendysfunktion (PCD) 13 
 Immundefizienz (CVID) 11 
 Asthma bronchiale 8 
 Postinfektiös (nach Infektion in der Kindheit) 8 
 Allergische bronchopulmonale Aspergillose (ABPA) 5 
 Andere 8 

!

Lokale Verteilung der Ursachen (MHH) 
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Diagnostik 

People presenting with a chronic productive cough lasting for .4 weeks or recurrent episodes,
with two or more episodes occurring over 8 weeks, should have the diagnosis of bronchiectasis
considered [2]. In the scheme outlined in figure 1, all of the first-line investigations should be
considered as routine in patients being investigated for bronchiectasis. Most people have already
undergone some investigations prior to referral, such as a sputum culture, chest radiography or
computed tomography (CT), which may guide further investigations.

Symptoms and physical findings

Cough productive of sputum is the most common symptom associated with bronchiectasis [1, 18–21].
In some studies, 25% of patients do not report excessive daily sputum production, but describe a
marked increase in volume during an exacerbation [1, 18]. Occasional haemoptysis is a frequent
symptom and is reported by half of all patients. This is often associated with a pulmonary exacerbation.
Shortness of breath, fever and chest pain are also common complaints among non-CF bronchiectasis
patients [18], although they are common symptoms in other chronic inflammatory lung disease that
may coexist, e.g. COPD and asthma (table 2). Patients presenting with such symptoms who do not
respond as expected to usual therapy should raise the possibility of bronchiectasis and this should be
investigated. Some symptoms point to specific diagnoses (table 3).

Physical examination

Physical findings are of modest help in the assessment of patients with bronchiectasis. The classic
findings of wet crackles and finger clubbing are now uncommon and should trigger investigation
for conditions associated with severe bronchiectasis, such as CF. Crackles with some associated

Diagnostic suspicion of bronchiectasis

Consider other
diagnosis

Sweat [Cl-]
(CF)

Igs
(CVID)

Nasal NO 
(PCD)

RF/autoantibodies
(CTD)

Aspergillus 
IgE and IgG and 

eosinophilia 
(ABPA)

Further studies in case of
 diagnostic suspicion or doubt

EM studies
Genetics 

Functional studies

GeneticsGenetics 
Nasal PD

Vaccination 
studies: Pneumovax

 and tetanus

First-line diagnostic
investigations to 
be considered in 

all patients

Assessment of 
functional status 

and infection in all 
patients

α1-AT levels 
and phenotype 

(α1-AT)

Negative

Positive

Chest 
HRCT scan

Sputum culture
(including mycobacteria)

Spirometry Chest 
radiography

Figure 1. Diagnostic approach to bronchiectasis. HRCT: high-resolution computed tomography; [Cl-]: chloride
ion concentration; CF: cystic fibrosis; Ig: immunoglobulin; a1-AT: a1-antitrypsin; PCD: primary ciliary dyskinesia;
NO: nitric oxide; RF: rheumatoid factor; CTD: connective tissue disease; ABPA: allergic bronchopulmonary
aspergillosis; PD: potential difference; EM: electron microscopy; CVID: common variable immunodeficiency.
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Warum überhaupt Ursachenforschung ... ? 

• Die Diagnosestellung ist in >2/3 der Fälle möglich! 

• Therapierelevante Diagnosen werden in >1/3 der Fälle 
gefunden! 
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Therapieprinzipien 

Rademacher und Ringshausen. Pneumologie 2013 

Diagnostik
!

Sollte sich aufgrund von chronischem Husten mit
Auswurf oder wiederholt massiver Sputumpro-
duktion während Exazerbationen oder aufgrund
des Auftretens von Hämoptysen der Verdacht auf
das Vorliegen von Bronchiektasen ergeben, wird
die Durchführung einer HRCT des Thorax, die
mikrobiologische Untersuchung des Sputums
und eine Lungenfunktionsprüfung empfohlen.
Sollte sich der Verdacht auf Bronchiektasen radio-
logisch bestätigen (●" Abb.1), wird die in●" Abb.2
aufgeführte Diagnostik empfohlen.

Das HRCT ist der Goldstandard in der Diagnostik von
Bronchiektasen.

Therapie
!

Die Behandlung von Patienten mit Bronchiekta-
sen orientiert sich weitgehend an den Erfahrun-
gen aus der Therapie der COPD und der cysti-
schen Fibrose (CF). Bislang gibt es wenige publi-
zierte, randomisierte und kontrollierte Studien
über die Therapie von Non-CF-Bronchiektasen-
Patienten. Aktuell werden eine Reihe von Studien
in dieser Indikation durchgeführt, auf dessen Er-
gebnisse wir gespannt sein dürfen und die hof-
fentlich dazu beitragen werden, in naher Zukunft
eine Leitlinie zur (Diagnostik und) Therapie die-
ser Erkrankung zu entwickeln. Ein großes und
bislang ungelöstes Problem ist die der Vielfalt an
zugrundeliegenden Erkrankungen geschuldete
Heterogenität der Patientengruppe mit Non-CF-
Bronchiektasen und die bislang häufig wenig ein-
heitliche und kaum evidenzbasierte Diagnostik.
Da hier mit unterschiedlichem Ansprechen ver-
schiedener Untergruppen von Bronchiektasen-
Patienten zu rechnen ist und eine hohe Dunkel-
ziffer unterdiagnostizierter Entitäten im Kollektiv
der Patienten mit idiopathischer Bronchiektasie
vorausgesetzt werden kann, werden Register-ba-
sierte epidemiologische Daten wie die des US-
amerikanischen Bronchiectasis Research Registry
der COPD Foundation auch in Europa dringend
benötigt.

Die Ziele der Behandlung von Bronchiektasen orientie-
ren sich am multifaktoriellen Pathomechanismus und
sind
1. die spezifische Behandlung der Grunderkrankung
2. die Verbesserung der mukoziliären Clearance bzw.

Sekretdrainage
3. die Therapie der Infektion
4. die Behandlung der Atemwegsobstruktion
5. die Behandlung der chronischen, zum Progress

führenden Inflammation
6. das Management der akuten Exazerbation

Spezifische Therapieansätze und
Prävention
!

Verschiedene Studien zur Ätiologie einer Bron-
chiektasie konnten zeigen, dass das Wissen um
die zugrundeliegende Erkrankung bei Kindern
und bei Erwachsenen in 37–56% zu relevanten
Änderungen des therapeutischen Managements
führen kann [5,8]. Beispielhaft sei das variable
Immundefektsyndrom (Common Variable Immu-
nodeficiency; CVID) als häufigste primäre Im-
mundefizienz genannt, das ähnlich wie die
Subgruppe der idiopathischen Non-CF-Bron-
chiektasen als klinisches Mischbild aus chroni-

Abb.1 Bronchiektasen im
HRCT

Bronchiektasen im HRCT

Ätiologie klären:

+ +

+ +

+

+

Weitere Diagnostik:

Ausschluss CF:
Schweißtest* 
Wenn positiv Genetik

Ausschluss primäre ziliäre Dyskinesie:
Nasales NO (Screening)
Wenn pos. Zilienfunktionsdiagnostik

Lungenfunktion: 
Bodyplethysmografie
Blutgasanalyse

Ausschluss Immundefizienz:
Immunglobulin-Isotypen
Differenzialblutbild
Ggf. weiterführende Diagnostik, 
IgG-Subklassen-Bestimmung, 
B-Zell-Phänotypisierung

Weitere Labordiagnostik:
Diff.-BB, ggf. Rheumafaktoren und Autoantikörper (bei entsprechender Klinik),
spez. IgE gg. Aspergillus spp. bzw. Aspergillus fumigatus, Intrakutantest (bei V.a. 
ABPA), Alpha-1 Antitrypsin

Sputumdiagnostik
(Bakterien, Viren, Pilze, atyp. 
Mykobakt.)
Ggf. Materialgewinnung durch
Bronchoskopie

Abb.2 Diagnostikschema. * Ein negativer Schweißtest schließt eine CF selbst im Erwachsenen-
alter nicht mit letzter Sicherheit aus, sodass bei fortbestehendem klinischen Verdacht eine gene-
tische Untersuchung durchgeführt und darüber hinaus bei negativen Befunden oder Befunden
unklarer Relevanz ggf. die Messung der Nasenpotenzialdifferenz oder die Impedanzmessung
an der Rektumschleimhautbiopsie in einem spezialisierten CF-Zentrum zwecks Erfassung eines
Funktionsdefekts des Natrium- oder Chloridkanals (ENaC, CFTR) erwogen werden sollte.

Rademacher J, Ringhausen FC. Non-CF-Bronchiektasen mit Fokus auf die allergische bronchopulmonale Aspergillose… Pneumologie 2013; 67: 40–49

Fort- und Weiterbildung42
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Warum überhaupt Ursachenforschung ... ? 

• Die Dagnosestellung ist in >2/3 der Fälle möglich! 

• Therapierelevante Diagnosen werden in >1/3 der Fälle 
gefunden! 

• Kostenübernahme / Verordnungssicherheit 
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salzlösung unterstützt werden. Insbeson-
dere die Inhalation hyperosmolarer Lö-
sungen bietet dabei einen Vorteil, da die 
erhöhte Salzkonzentration zu einem os-
motisch bedingten Flüssigkeitseinstrom 
in das Sekret führt und damit die rheo-
logischen Eigenschaften des Sekrets ver-
bessert, was wiederum in einer schnel-
leren und effektiveren Clearance resul-
tiert. Zwei Studien mit 7%-igem Kochsalz 
zur Inhalation bei Mukoviszidoseptienten 
zeigten eine verbesserte Lungenfunktion 
und eine Reduktion der Exazerbations-
rate [11, 12]. Bei Non-CF-Bronchiektasen 
gibt es nur wenige Daten. Kellett et al. un-
tersuchten die Anwendung von 7%-igem 
Kochsalz bei stabilen Non-CF-Bronchiek-
tasepatienten und stellten eine vermehrte 
Sputumproduktion und eine leichte Ver-
besserung der FEV1 fest [18].

Mannitol zur Inhalation bei Bronchi-
ektasen wird derzeit untersucht. Dieses 
hat im Vergleich zu den anderen hyperos-
molaren Lösungen den Vorteil der länge-
ren Halbwertszeit in den Atemwegen. In 
einer Untersuchung inhalierten Bronchi-
ektasepatienten eine Einzeldosis Manni-
tol [9], die Sekretclearance (quantifiziert 
durch die Messung der Clearance eines 
99mTechnetiumsulfur-Kolloidradioaero-
sols) war im Vergleich zu Placebo verbes-
sert. Daviskas et al. untersuchten in einer 
offenen, nicht kontrollierten Studie eben-
falls Lebensqualität, Sputumbeschaffen-
heit und Lungenfunktion nach Inhala-
tion mit Mannitol über 12 Tage. Die Le-
bensqualität konnte darunter deutlich 
verbessert werden [10]. Dies konnte in ei-
ner großen Multicenterstudie 2009 bestä-
tigt werden, in der sich eine signifikante 
Verbesserung der Lebensqualität und ei-

ne Verringerung der Exazerbationsrate 
zeigte [4]. Ein Nachteil des Mannitol war 
die vermehrte Hyperreagibilität unter In-
halation. Aktuell werden weitere Studi-
en durchgeführt, um eine Zulassung der 
Substanz durch die Regulationsbehörden 
zu erreichen.

Antibiotika

Bei einer akuten Exazerbation der Bron-
chiektasenerkrankung sollte immer dann 
mit einer Antibiotikatherapie begonnen 
werden, wenn eine Vermehrung der Dys-
pnoe und des Sputumvolumens zu beo-
bachten ist und das Sputum gelb-grün 
oder grün verfärbt ist. Ist eine chronische 
Besiedlung mit Atemwegspathogenen be-
kannt, sollte eine kalkulierte Therapie un-
ter Berücksichtigung des letzten Resisto-
gramms begonnen werden. Wenn kein 
mikrobiologisches Ergebnis vorliegt, ist 
eine breite antibiotische Initialtherapie zu 
wählen, bei der Pseudomonaden sicher 
erfasst werden sollten, da diese zum Erre-
gerspektrum vor allem bei schwer kran-
ken Patienten gehören und prognosebe-
stimmend sind.

Im ambulanten Bereich – für die ora-
le Therapie – stehen nur Antibiotika aus 
der Gruppe der Fluorochinolone wie 
Levofloxacin oder Ciprofloxacin zur Ver-
fügung. Bei hospitalisierten Patienten ist 
das Spektrum der pseudomonaswirk-
samen Substanzen breiter – da eine paren-
terale Therapie möglich ist – und schließt 

Carbapeneme (Imipenem, Meropenem, 
Doripenem), pseudomonaswirksame Ce-
phalosporine wie Ceftazidim, Cefepim 
oder ein Ureidopenizillin mit β-Laktama-
sehemmer (Piperacillin/Tazobactam) ein. 
Die Therapiedauer beträgt in der Regel 
7 Tage, Pseudomonasinfektionen sollten 
10–14 Tage behandelt werden. Der Ver-
such einer Erregerdiagnostik vor Anti-
biotikagabe sollte erfolgen und die Anti-
biotikatherapie gegebenenfalls angepasst 
werden.

E Der Stellenwert der 
Antibiotikatherapie außerhalb 
der Exazerbation ist umstritten.

Es gelang nicht, die Keimmenge mit ei-
ner oralen antibiotischen Dauertherapie 
zu reduzieren und die Exazerbationsra-
te zu senken. Resistenzentwicklung un-
ter Therapie könnte hier eine Rolle spie-
len [30]. Eine gerade publizierte Studie bei 
chronisch erregerbesiedelten COPD-Pati-
enten war ebenfalls negativ, es konnte kei-
ne signifikante Reduktion der Exazerbati-
onsrate erreicht werden [34].

Inhalative Antibiotika
Inhalative Antibiotika haben in der The-
rapie Pseudomonas aeruginosa besiedelter 
Patienten mit CF inzwischen einen ein-
deutigen Stellenwert [29]. Ramsey et al. 
bewiesen mit inhaliertem Tobramycin ei-
ne verbesserte Lungenfunktion bei diesen 
Patienten [28]. Da auch 25% der Patienten 

Behandlung der Grundkrankheit
(soweit möglich)

Physiotherapie, Atemtherapie

z.B. Immunglobulinmangel-
Substitution 

generalisiert

lokalisiert
Bronchiektasen Operation

Exazerbation?
Antibiotikatherapie oral/i.v

für 7-10 Tage

Obstruktion? Betasympathomimetika

Häu!ge Exazerbationen, 
Besiedlung mit Pseudomonas,

Schweres Erkrankungsbild

Inhalative Antibiotikatherapie
Sekretolytika

Transplantation erwägen
Ggf. Makrolidantibiotika

Abb. 2 8 Therapieschema Bronchiektasen. (Mod. nach [41])

Abb. 1 8 Circulus vitiosus bei der Entwicklung 
von Bronchiektasen

1512 | Der Internist 12 · 2010

Schwerpunkt: Was ist gesichert in der Therapie?

Die Krankheitsentstehung ... ein Teufelskreis! 

Rademacher et al. Internist (Berl.) 2010 

Entzündung 
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Allergie 
Asthma bronchiale 
COPD 
Gastrobronchialer Reflux 

Immundefekt 

Zilienfunktionsstörung 

Zähflüssigkeit des Sekrets 

Infektionen in der Kindheit 

Chronische 
bakterielle 
Infektion 



Veränderter Salzgehalt des Bronchialsekrets 
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•  Exzessiver Wasserentzug 
•  Zunehmende Zähflüssigkeit des Bronchialsekrets 
•  Sekretverhalt ... chronische Infektion 



Zilien = Flimmerhärchen 
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Primäre Ciliäre Dyskinesie (PCD) / Kartagener Syndrom 
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Wann sollte eine weiterführende Abklärung erfolgen? 

1. Bei situs inversus totalis 

2. Bei oberer und unterer Atemwegserkrankung 

a)  Chronischer Schnupfen, chronische 
Nasennebenhöhlenentzündung, Schwerhörigkeit aufgrund 
wiederkehrender, chronischer Mittelohrentzündung   

b)  Chronischer produktiver Husten, Bronchiektasen, 
wiederkehrender Bronchitis/Lungenentzündung 

3. Atemnotsyndrom nach Geburt in der Vorgeschichte 

4. Bekannte Fälle in der Familie (Geschwister) 

5. Angeborene Herzfehler 

Werner et al. Cilia 2015 



Normalbefund 



Primäre Ciliäre Dyskinesie (PCD) 



Primäre Ciliäre Dyskinesie (PCD) 



Mikrobiologie von  
Non-CF-Bronchiektasen 

Keim 

Patient 



Das Biotop 
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•  Viele Keime bilden schützende „Biofilme“ 

•  Antibiotika erreichen die Keime innerhalb der Biofilme von der 
„Blutseite“ her kaum 

•  Inhalierte Antibiotika erreichen hohe Konzentrationen am 
gewünschten Wirkort (Atemwege) bei minimalen Konzentrationen 
im Rest des Körpers  



Ergebnis der Sputumkultur Häufigkeit (%) 
Relevanter Keim nachgewiesen 80 
Mehrere Keim nachgewiesen 33 
  
Pseudomonas aeruginosa 47 
Staphylococcus aureus 20 
Haemophilus influenzae 11 
Stenotrophomonas maltophilia 10 
Aspergillus fumigatus (Schimmelpilze) 9 
Streptococcus pneumoniae (Pneumokokken) 7 
Serratia marcescens 4 
Klebsiella pneumoniae 4 
Moraxella catarrhalis 4 
Nicht-tuberkulöse Mykobakterien (NTM) 4 
Escherichia coli 3 
Achromobacter xylosoxidans 3 
Andere gram-negative Keime 4 
Andere Pilze 2 
Nocardia spp. 1 

!

Lokale Verteilung der Keime (MHH) 
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Pseudomonas aeruginosa 
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•  Weitverbreiteter Nasskeim 
•  Mehrfach Antibiotikaresistent 
•  Biofilmbildner („mukoid“) 
•  Nachgewiesenermaßen mit gehäuften Exazerbationen, 

einer schlechteren Prognose, erhöhter Sterblichkeit 
und rascherem Lungenfunktionsverlust 
vergesellschaftet 



•  Rückblickende Längsschnittstudie bis 31.12.2012 
•  104 Patienten, mittlere Nachverfolgung ca. 2 Jahre 

41 

Prädiktoren eines jährlichen FEV1-Verlustes von ≥30 ml  
•  Ausgangswert der FEV1 ≥50% 
•  Pseudomonas aeruginosa jemals nachgewiesen 
•  Pseudomonas aeruginosa dauerhaft nachgewiesen 
•  Alter ≤46 Jahren 
 
Schützend (Risikoreduktion -80%) 
•  Inhalation von Antibiotika 
 

Ringshausen et al. Eur Respir J 2014 44:Suppl 58, 4646 

Den drohenden Lungenfunktionsverlust vorhersagen 



Nicht-tuberkulöse Mykobakterien 
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•  „Umweltkeime“, in Boden und Wasser 
•  Nachweishäufigkeit in Sputum nimmt zu 
•  Natürliche Resistenz gegenüber gängigen Antibiotika 

(Wachsschicht) 
•  Langwierige nebenwirkungsträchtige Therapie (>12 Monate) 
•  Sehr variabler Verlauf: einmaliger Nachweis ohne bestehende 

Symptome bis tuberkulose-ähnlich mit rascher Verschlechterung 



43 

Bronchiektasen 

Kaverne 



•  Allgegenwärtig 

•  Bedeutung des reinen Nachweises im Sputum unklar 

•  Mögliche Erkrankungen: 
-  Allergische bronchopulmonale Aspergillose (ABPA) 
-  Tracheobronchiale Aspergillose 
-  Invasive Aspergillose 

Aspergillus fumigatus / Schimmelpilze 
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Viren als Erreger von Atemwegsinfektionen 

• Sind überall 

• Treten saisonal gehäuft auf 

• Sind sehr ansteckend 

• Können von einem (nur verzögert abklingendem) 
grippalen Infekt bis hin zu einer schweren Exazerbation 
oder Lungenentzündung alles machen 

• Antibiotika sind nicht wirksam, Virustatika kaum 
vorhanden (Ausnahme: Grippeviren) 

• Hinterlassen üblicherweise keine Immunität 



Atemwegsviren ... eine lange Liste! 

•  Adenoviren 
•  Enteroviren 
•  Humane Coronaviren  
•  Humane Rhinoviren (HRV) 
•  Influenza-(Grippe-)viren A, B und C 
•  Parainfluenzaviren (PIV) 1−4 
•  Respiratory Syncytial Virus (RSV-A / -B) 
•  Humanes Metapneumovirus (HMPV)  
•  Humanes Bocavirus (HBoV) 

2. Patientenseminar Bronchiektasen 
Hannover, 7. März 2015 



Konsequent! 

Infektionsprävention: Allgemeine Strategien 
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Frühzeitig! 

Korrekt 
durchgeführt! 
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stark erhöht 
 
 

  
deutlich erhöht 
 
 
 
moderat erhöht 
 
 
 
geringfügig erhöht 
 
 
 
normal 

Aktivität akuter respiratorischer Erkrankungen für KW 09/2015 

https://influenza.rki.de 
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Vorsorge statt Nachsorge! 
Prävention statt Rehabilitation! 
Viele akute Atemwegsinfektionen sind durch Impfungen 
vermeidbar: 

• Pneumokokken (Prevenar 13® und Pneumovax 23®) 

•  Influenza (saisonal und pandemisch/H1N1) 

• Haemophilus influenzae Typ B (HiB) 

• Keuchhusten (Pertussis) 
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Vielen Dank für Ihre Teilnahme! 


