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Bronchiektasien: Ursachen, Folgen und Therapie*

E. Eber

Eine lange Reihe von Differenzialdiagnosen des 
Asthma bronchiale kann mit Bronchiektasien ein-
hergehen. Dazu zählen unter anderem kongenitale 
Malformationen der Atemwege und der Lungen, 
gastro-ösophagealer Reflux, zystische Fibrose (CF; 
Mukoviszidose), Zilienfunktionsstörungen und 
Immunmangelerkrankungen.

Heute werden Bronchiektasien nicht mehr als 
zwangsläufig irreversibel angesehen, da insbeson-
dere milde Formen der Erweiterung der Atemwege 
reversibel sein können. Definitionsgemäß liegt eine Bron-
chiektasie vor, wenn das Verhältnis des Durchmessers des 
Bronchus zur begleitenden Pulmonalarterie („bronchoarterial 
ratio“, BAR) bei > 1,0–1,5 liegt. Dieser Wert gilt für Erwachse-
ne und muss bei standardisiertem Lungenvolumen gemessen 
werden [1, 2].

	� Protrahierte bakterielle Bronchitis (PBB)

Als Vorläufer der Bronchiektasien spielt die PBB vor allem in 
der Pädiatrie – jedoch hin bis zum jungen Erwachsenenalter – 
eine Rolle. Die ursprünglich Mikrobiologie-basierte Defini-
tion wurde später zu einer Klinik-basierten Definition modi-
fiziert („PBB-clinical“). Diese umfasst einen unspezifischen 
feuchten Husten von mehr als vier Wochen Dauer mit Fehlen 
von Symptomen oder Zeichen anderer Hustenursachen und 
Resolution des Hustens innerhalb von zwei Wochen unter ge-
eigneter oraler antibiotischer Therapie [3, 4]. Es existiert auch 
eine „PBB-extended“-Form (4 Wochen antibiotische Therapie 
erforderlich) und eine „recurrent PBB“ (> 3 Episoden PBB pro 
Jahr) [5]. Typischerweise liegen bei der PBB keine (oder nur 
geringe unspezifische) radiologischen Veränderungen vor. Zur 
Epidemiologie existieren kaum Daten. An spezialisierten Ab-
teilungen dürfte die PBB jedoch eine der häufigsten Ursachen 
für chronischen feuchten Husten bei Kindern sein [6].

Bei der PBB besteht darüber hinaus eine Assoziation mit 
Atemwegsmalazie, wobei unklar ist, ob es sich dabei um eine 
prädisponierende Anomalie oder um eine Konsequenz der 
PBB handelt [7].

Bei den bei PBB nachzuweisenden Keimen handelt es sich um 
typische Bronchiektasiekeime wie nicht typisierbarer Haemo-
philus influenzae, Streptococcus pneumoniae und Moraxella 
catarrhalis [4]. Bei 30 bis 50 Prozent der Patienten finden sich 
multiple bakterielle Pathogene. Insbesondere beim Nachweis 

von Pseudomonas aeruginosa sollte an das Vor-
liegen anderer Erkrankungen wie etwa CF gedacht 
werden.

Betroffen sind typischerweise junge Kinder 
(< 6 Jahre) in gutem Allgemeinzustand, ohne sys-
temische Symptome und ohne Zeichen für Sinus- 
oder Ohrerkrankungen oder für eine chronische 
suppurative Lungenerkrankung. Wachstum und 
Entwicklung gehen normal vonstatten. Über der 
Lunge finden sich gelegentlich Rasselgeräusche, das 

Thoraxröntgen ist – abgesehen von peribronchialen Verände-
rungen – normal oder nahezu normal, ebenso findet sich eine 
normale Lungenfunktion.

Die Therapie besteht in der Gabe eines oralen Antibiotikums 
für zwei Wochen, wobei die Wahl oft empirisch getroffen wird 
– geleitet durch lokale Gegebenheiten bezüglich der Antibio-
tikasuszeptibilität. Häufig kommen Amoxicillin und Clavu-
lansäure zum Einsatz, alternativ Cephalosporine der 2. oder 3. 
Generation, Trimethoprim-Sulfamethoxazol oder Makrolide. 
Die Rolle von Azithromycin ist nicht definiert [8]. Die Atem-
physiotherapie spielt mit Ausnahme der Kinder, die unter einer 
Atemwegsmalazie leiden, keine Rolle.

Die Krankheitsverläufe gestalten sich sehr unterschiedlich [9]. 
Drei Viertel der Kinder werden unter (prolongierter) Antibio-
tikatherapie beschwerdefrei, es folgen jedoch teilweise unter-
schiedlich häufige Rückfälle. Gründe für das Therapieversagen 
können fehlende Adhärenz oder zugrunde liegende Erkran-
kungen sein. Letzteres erfordert eine weitere Evaluierung. Im 
Durchschnitt entwickeln knapp zehn Prozent der betroffenen 
Kinder in der Folge Bronchiektasien [10].

	� Tracheo- / Bronchomalazie

Tracheo- bzw. Bronchomalazie bezeichnet eine Schwäche der 
Atemwegswand, häufig bedingt durch Reduktion und / oder 
Atrophie der longitudinalen elastischen Fasern oder einen re-
duzierten Umfang des Trachealknorpels. Neben angeborenen 
Formen existieren erworbene mit Degeneration des Knorpels.

Die Inzidenz der Tracheomalazie beträgt etwa 1:2.000. Dabei 
kommt es im Bereich der intrathorakalen Trachea in der Ex-
spiration zu einer dynamischen Atemwegskompression mit 
konsekutiver Beeinträchtigung der mukoziliären Clearance 
und bronchopulmonalen Infektionen, die Bronchiektasien 
nach sich ziehen können.

Die Therapie der Tracheo- bzw. Bronchomalazie kann in der 
Mehrzahl der Fälle konservativ mittels eher aggressiverer Anti-
biotika- und Atemphysiotherapie durchgeführt werden. Bei 

*) Vortrag von Univ.-Prof. Dr. Ernst Eber, Leiter der Klinischen Abteilung für 
pädiatrische Pulmonologie und Allergologie, Vorstand der Universitätsklinik 
für Kinder- und Jugendheilkunde, Medizinische Universität Graz. „Brenn-
punkt Wissenschaft – Pneumologie 2020“, Fa. Chiesi Pharmaceuticals 
GmbH, Fuschl, Jänner 2020
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einer Minderheit der Patienten sind eine chirurgische Therapie 
und / oder Langzeit-CPAP oder -Beatmung erforderlich.

Beim Mounier-Kuhn-Syndrom handelt es sich um eine Tra-
cheobronchomegalie mit Dilatation der Trachea und der 
Hauptbronchien mit trachealen Ausbuchtungen und wieder-
holten Infekten des unteren Respirationstraktes [11]. Eine wei-
tere Rarität stellt das Williams-Campbell-Syndrom dar. Dabei 
liegen generalisierte Bronchiektasien assoziiert mit Defizienz 
des Knorpels im Bronchialbaum vor [12].

	� Zystische Fibrose (CF)

CF ist eine autosomal rezessiv vererbte Erkrankung, die durch 
Mutationen im CFTR-Gen bedingt ist. Bis Jänner 2020 waren 
2.075 Mutationen bekannt, von denen die häufigste Mutation 
F508del in Österreich auf über 60 Prozent der CF-Chromoso-
men vorkommt. „Nur wenige Mutationen kommen bei mehr 
als ein Prozent CF-Chromosomen vor“, so Eber. Dies weist da-
rauf hin, dass es sich bei CF um keine einheitliche Erkrankung 
handelt, da unterschiedliche Mutationen unterschiedliche 
Auswirkungen haben. Die Mutationen können unterschied-
lichen CFTR-Mutationsklassen (I–VI) zugeordnet werden.

Das defekte bzw. fehlende CFTR-Protein führt über Verände-
rungen an der Oberfläche des Bronchialepithels zu gestörter 
mukoziliärer Clearance und in weiterer Folge zu Bronchus
obstruktion, bakterieller Infektion, Entzündung, Gewebeschä-
digung und letztendlich Bildung von Bronchiektasien und über 
diese zur respiratorischen Insuffizienz. In dieser Abfolge kann 
es zu zahlreichen Rückkoppelungsmechanismen kommen.

Dementsprechend breit gefächert sind die Phänotypen der CF, 
die von weitgehend gesunden Individuen über unterschiedlich 
ausgeprägte Schweregrade von Lungen- bzw. Pankreassympto-
men und andere Organmanifestationen reichen können. Ob-
wohl die CF eine Multiorganerkrankung darstellt, sind mehr 
als 85 Prozent der Mortalität der pulmonalen Manifestation 
geschuldet [13]. Die früheste Ausbildung von Bronchiektasien 
kann bereits im dritten Lebensmonat erfolgen [14]. Die Lun-
genfunktion ist ebenfalls bereits bei jungen Säuglingen patho-
logisch.

Die drei wichtigsten Pfeiler der konventionellen Therapie bil-
den hochkalorische Ernährung und Pankreasenzym-Substitu-
tion, Atemphysiotherapie und anti-infektiöse Therapie.

Zwei rezente randomisierte Studien konnten zeigen, dass eine 
längerfristige Inhalation mit hypertoner Kochsalzlösung die 
Lungenbelüftung (LCI, „lung clearance index“) bei Kindern 
mit CF signifikant verbessert [15, 16]. Diese Therapie eignet 
sich nicht nur für CF, sondern auch für Bronchiektasien an-
derer Ursache.

Die beiden bedeutendsten Keime bei CF stellen P. aeruginosa 
und S. aureus dar. Für beide Keime wird bis heute nicht nur 
die Frage nach der optimalen Behandlung diskutiert, sondern 
auch darüber, ob Medikamente bereits zur Prävention einge-
setzt werden sollen [17]. Die Komplexität des Themas bzw. den 
Mangel an Evidenz spiegeln auch die Guidelines der European 
Respiratory Society (ERS) zum Management von Bronchiek-

tasien bei Erwachsenen wider, die verschiedene Möglichkeiten 
der Behandlung einer Erstinfektion mit P. aeruginosa neben-
einander stellen [18]. Von Bedeutung ist jedenfalls eine mög-
lichst rasche Eliminierung des Keims. Inhalative Antibiotika 
spielen insbesondere in der Langzeittherapie von Bronchiek-
tasien – sei es im Rahmen einer CF oder anderer Erkrankun-
gen – eine große Rolle.

Pulmonale Exazerbationen verschlechtern langfristig die Lun-
genfunktion bei CF. Daher ist deren Therapie besondere Auf-
merksamkeit zu widmen. Dies gilt auch für Bronchiektasien 
bei Erwachsenen. Die ERS-Guidelines empfehlen spätestens 
ab drei Exazerbationen pro Jahr eine Optimierung der Thera-
pie (Antibiotikawechsel etc.).

Zur kausalen Therapie der CF sind bisher in Europa drei 
CFTR-Modulatoren-Präparate zugelassen, die Zulassung eines 
vierten sollte im Laufe des Jahres 2020 erfolgen.

	� Primäre ziliäre Dyskinesie (PCD)

Bei der PCD handelt es sich um eine seltene, autosomal re-
zessiv vererbte Erkrankung, bei der im Gegensatz zu CF viele 
unterschiedliche Gene betroffen sein können. Dies erklärt 
auch die große Heterogenität der Erkrankung. Bei Abklärung 
von bis dahin „idiopathischen“ Bronchiektasien wird bei bis zu 
zehn Prozent der Fälle letztendlich eine PCD diagnostiziert.

Gemeinsam ist der Krankheitsgruppe eine abnorme Zilien-
funktion, die in der Mehrzahl der Fälle mit einer abnormen 
Ultrastruktur der Zilien assoziiert ist. Die Fehlfunktion der 
Zilien führt im gesamten Respirationstrakt zu einer Vermin-
derung der mukoziliären Clearance. Dies macht sich häufig 
bereits in der Neugeborenenperiode als „rinnende Nase“ be-
merkbar. Es kommt zu wiederholten bzw. chronischen Infek-
ten im gesamten Respirationstrakt und letztendlich zu Bron-
chiektasien und Hörminderung. Etwa die Hälfte der Patienten 
mit PCD weist einen Situs inversus auf, nicht selten kommen 
Herzfehler vor. 

Bei Adoleszenten und Erwachsenen sollte das Vorliegen einer 
PCD unbedingt in Betracht gezogen werden, wenn zusätzlich 
zu Bronchiektasien eine chronische mukopurulente Sputum-
produktion, eine progrediente Atemwegsobstruktion oder ein 
gemischtes Bild in der Lungenfunktion, eine Polyposis nasi 
oder männliche Infertilität bestehen. Aufgrund der Hetero-
genität des Phänotyps, der unspezifischen Symptome und des 
Fehlens eines spezifischen diagnostischen Tests wird die Dia-
gnose häufig verzögert oder gar nicht gestellt. Die Guidelines 
der ERS empfehlen als Basisuntersuchungen die Bestimmung 
des nasalen NO (bei PCD erniedrigt) und die HSVA (high-
speed Videoanalyse) [19]. Therapeutisch kommen in erster 
Linie Atemphysiotherapie und individuell Antibiotika zum 
Einsatz. Routinemäßig nicht empfohlen werden Mukolytika 
und chirurgische Therapie [20].
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