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Vorwort

Naturgemaf kann diese erste deutschsprachige, konsensusbasierte Leitlinie zu Management er-
wachsener Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung nicht alle Teilaspekte be-
ricksichtigen, insbesondere da die Datenlage in vielen Bereichen nach wie vor unzureichend ist.
Die Leitliniengruppe hat sich nach Kraften bemdiht, fiir den klinischen Alltag hilfreiche Empfehlungen
und Statements zu formulieren und fir diese begrindende Hintergrundinformationen bereitzustellen.
Entsprechend dem Regelwerk der AWMF fir eine S2k-Leitlinie driickt sich die Graduierung unserer
Empfehlungen in deren Formulierung aus (,soll / soll nicht“: starke Empfehlung; ,sollte / sollte nicht®:
Empfehlung; ,kann erwogen werden / kann verzichtet werden®: Empfehlung offen). Weitere Details
zum Leitlinienprozess finden sich im Leitlinienreport.

1. Versorgungsrealitat, Epidemiologie und Gesundheitsékonomie

Die Bronchiektasen-Erkrankung ist ein Syndrom mit variablem Verlauf und vielfaltigen Ursachen,
das durch radiologische und klinische Kriterien definiert wird. Die klinische Symptomatik ist zwar
charakteristisch, jedoch unspezifisch, da sie sich mit anderen haufigen Atemwegs- und Lungener-
krankungen wie Asthma oder der chronisch obstruktiven Lungenerkrankung (COPD) tUberschneidet
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[1]. Die angemessene medizinische Versorgung der Betroffenen wird durch mehrere Faktoren er-
schwert. Zum einen liegen der heterogenen Bronchiektasen-Erkrankung viele verschiedene, teils
seltene bis sehr seltene Atiologien zugrunde, zum anderen besteht eine Assoziation mit zahlreichen
Komplikationen und Komorbiditaten [2]. Dartber hinaus besteht eine erhebliche geografische Vari-
abilitat in der Epidemiologie der Bronchiektasen-Erkrankung mit deutlichen Unterschieden zwischen
den Versorgungsstufen und Sektoren [3,4]. Da einheitliche Behandlungsstandards bislang fehlten,
folgte die Behandlung oftmals den jeweiligen Mdglichkeiten und Gegebenheiten oder orientierte sich
an der Erfahrung der entsprechenden Behandlerinnen und Behandler bzw. Behandlungszentren [4].
Aufgrund der in den meisten Teilaspekten des Managements der Bronchiektasen-Erkrankung feh-
lenden Evidenz sowie nicht gegebener Anreize fir die Zulassung der wenigen evidenzbasierten ge-
nerischen Arzneimittel erfolgt die Verordnung von Arzneimitteln, Medizinprodukten, Hilfsmitteln und
Heilmitteln derzeit in der Regel als zulassungstberschreitende Anwendung (Off-Label) bzw. tUber
die eigentliche Verordnungsfahigkeit hinaus und stellt fur die verordnende Arztin bzw. den verord-
nenden Arzt regelhaft einen erheblichen Mehraufwand und vielerorts ein relevantes Regressrisiko
dar. Demnach richten sich die medizinischen MalRhahmen oftmals notgedrungen am Schweregrad
der Erkrankung und den bereits eingetretenen und gréf3tenteils irreparablen Schadigungen aus [5].
In der Verordnungspraxis zeigen sich diesbeziglich jedoch Unterschiede zwischen Deutschland,
Osterreich und der Schweiz sowie den einzelnen Bundeslandern und Kantonen [4].

Die Pravalenz der Bronchiektasen-Erkrankung und mit ihr assoziierter Krankenhausbehandlungen
nimmt weltweit seit einigen Jahren stetig zu [6-11]. In Deutschland konnte einer populationsbasierten
Studie zufolge zwischen 2009 und 2017 eine kontinuierliche jahrliche Zunahme der Diagnosepréa-
valenz unter gesetzlich Krankenversicherten um ca. 10% festgestellt werden. Bei einer Pravalenz-
rate von ca. 120 pro 100.000 Einwohnern lebten hier im Jahr 2022 wahrscheinlich > 100.000 Men-
schen mit einer Bronchiektasen-Erkrankung [11]. In Europa variiert die Pravalenz zwischen 36 und
566 pro 100.000 Einwohner [9,11-13], wohingegen es die weltweit hochsten Pravalenzraten unter
indigenen asiatisch-pazifischen Bevolkerungsgruppen zu geben scheint [14,15]. Bemerkenswerter-
weise wurden 2013 in Deutschland > 90% der Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Er-
krankung ambulant behandelt, d.h. dort, wo eine aufwandige interdisziplindre und multiprofessio-
nelle Betreuung oftmals eine besondere Herausforderung darstellt [12]. In einer Auswertung des
europaischen Bronchiektasen-Registers EMBARC waren die Betroffenen im Durchschnitt 67 Jahre
alt und in 61% weiblich, wahrend die im deutschen Bronchiektasen-Register PROGNOSIS erfassten
Patientinnen und Patienten bei ahnlicher Geschlechterverteilung mit knapp 60 Jahren etwas jinger
waren [4,16]. Ob es sich bei der stetigen Zunahme der Pravalenz um einen tatséchlichen Zuwachs
an Erkrankungsfallen handelt, bleibt letztlich unklar. Es ist zu vermuten, dass der in den meisten
Industrienationen gegenwartige demografische Wandel mit steigender Lebenserwartung, die haufi-
gere und niederschwellige Durchfiihrung der thorakalen Computertomografie (CT) und die zuneh-
mende Sensibilisierung der Arzteschaft einen Anteil daran haben [11,17].

Die gesundheitsokonomische Relevanz der Bronchiektasen-Erkrankung ist durch zahlreiche Unter-
suchungen bestens dokumentiert, u.a. in Bezug auf haufige Arztbesuche, die intensive und multi-
modale Therapie sowie exazerbationsbedingte Krankenhausaufenthalte [18-22]. Eine bevodlke-
rungsbezogene Fall-Kontroll-Studie mit Daten der deutschen gesetzlichen Krankenversicherung
(GKV) verglich die medizinischen und produktivitdtsbezogenen Ausgaben zwischen Versicherten

S2k-Leitlinie Bronchiektasen-Erkrankung 8



mit neu diagnostizierter Bronchiektasen-Erkrankung und nach Alter, Geschlecht und Komorbiditaten
Ubereinstimmenden Kontrollpersonen [19]. Wahrend der 3-jahrigen Nachbeobachtung lagen die di-
rekten medizinischen Gesamtausgaben bei Versicherten mit Bronchiektasen-Erkrankung um fast
ein Drittel héher als in der Kontrollgruppe. Den gro3ten Anteil an den direkten Gesamtkosten hatten
die ambulanten Arzneimittelkosten, vor allem fur Mukolytika und Bronchodilatatoren, die 41% der
gesamten direkten Kosten ausmachten. Auch die Ausgaben fiir Antibiotika waren bei Versicherten
mit Bronchiektasen-Erkrankung fast funfmal hoher. Krankenhauskosten machten 35% der Gesamt-
kosten aus und waren durchschnittlich um 56% hoher, wahrend die mittlere Krankenhausverweil-
dauer knapp 5 Tage langer war. Die auf die Erkrankung zuriickzufiihrenden, jahrlichen direkten und
indirekten Ausgaben fur das Jahr 2018 beliefen sich auf mehr als 38,5 Millionen Euro [19]. In diesem
Zusammenhang zeigte eine spanische Studie, die alle Kosten der Krankenhausbehandlungen in-
folge einer Exazerbation erfasste, die gesundheitstkonomische Bedeutung der chronischen Pseu-
domonas aeruginosa-Infektion als unabhangigen Risikofaktor fir einen langeren Krankenhausauf-
enthalt und héhere Folgekosten [20].

2. Definitionen, Pathophysiologie und Atiologie

E1l: Bei klinischem Verdacht auf eine Bronchiektasen-Erkrankung soll eine thorakale Bildge-
bung mittels CT zur Bestatigung der Diagnose und zur weiteren differentialdiagnostischen
Abklarung erfolgen (Konsens).

E2: Bei jingeren Patientinnen und Patienten und/oder Notwendigkeit zur seriellen Untersu-
chung kann als Alternative zur CT auch eine Magnetresonanztomografie (MRT) der Lunge
erfolgen, wenn die entsprechende Expertise vorhanden ist (Konsens).

E3: Bronchiektasen sollen in der CT diagnostiziert werden, wenn mindestens eines der fol-
genden Kriterien vorliegt (starker Konsens):

e bronchoarterielle Ratio 2 1,
e fehlende Verjungung des Bronchus nach peripher und/oder
¢ Sichtbarkeit eines Bronchus mit einem Abstand £ 1 cm von der viszeralen Pleura.

E4: Der radiologische Befund soll Informationen zum Bronchiektasentyp (zylindrisch, varikods
und/oder zystisch), zur Verteilung und zum Ausmald der Bronchiektasen sowie assoziierten
Veranderungen enthalten. Dabei soll eine einheitliche Terminologie verwendet werden, die
den Vorgaben der Fleischner Society folgt (starker Konsens).

E5: Um eine klare Abgrenzung gegentber dem alleinigen radiologischen Befund von Bron-
chiektasen ohne assoziierte Symptome zu ermdglichen, soll der einheitliche Begriff ,,Bron-
chiektasen-Erkrankung“ fiir klinisch relevante Bronchiektasen verwendet werden (starker
Konsens).

S1: Einige Patientinnen und Patienten mit dem radiologischen Nachweis von Bronchiektasen
sind asymptomatisch. Die klinische Relevanz des alleinigen radiologischen Nachweises und
die langfristige Prognose dieser Patientengruppe ist unbekannt (starker Konsens) .

E6: Die Diagnose einer Bronchiektasen-Erkrankung soll sowohl klinische als auch radiologi-
sche Kriterien beinhalten (starker Konsens).
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S2: Obwohl die Symptomatik variabel und keinesfalls spezifisch ist, weisen die meisten Pa-
tientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung mindestens zwei der folgenden
Symptome auf: Husten an den meisten Tagen der Woche, Auswurf (Sputum) an den meisten
Tagen der Woche und Exazerbationen (Konsens).

E7: Die Diagnose einer Exazerbation der Bronchiektasen-Erkrankung soll nach Ausschluss
entsprechender Differentialdiagnosen anhand klinischer Kriterien gestellt werden (»>Box 4)
(mehrheitliche Zustimmung).

E8: Unauffallige Biomarker und/oder apparative Untersuchungsbefunde bei Patientinnen und
Patienten, die die klinischen Kriterien erfillen, schliel3en eine Exazerbation nicht aus und
sollen nicht dazu fihren, die Diagnose einer Exazerbation zu verwerfen (starker Konsens).

S3: Der Schweregrad einer Exazerbation wird in der Regel durch die klinische Einschéatzung
und die sich daraus ergebende therapeutische Konsequenz definiert (leicht: ambulante The-
rapie und kein Antibiotikum; moderat: ambulante Therapie und orales Antibiotikum; schwer:
stationare und/oder parenterale antibiotische Therapie) (starker Konsens).

E9: Anstelle des Begriffs ,,chronische Besiedlung (Kolonisation)“ soll der Begriff ,,chroni-
sche Infektion* verwendet werden (starker Konsens).

S4: Der Begriff ,,Eradikation“ bezeichnet die anhaltende kulturelle Konversion (Kulturnegati-
vitat) hinsichtlich des jeweiligen bakteriellen Zielpathogens (Konsens).

S5: Die Identifikation behandelbarer (Teil-)Ursachen (,,treatable traits“) einer Bronchiektasen-
Erkrankung ist von wesentlicher Bedeutung hinsichtlich des klinischen Managements dieser
Patientengruppe und der Rekrutierung in geeignete klinische Studien (starker Konsens).

E10: Die Kenntnis der Pathophysiologie der Bronchiektasen-Erkrankung soll Anlass fir mog-
lichst frihe und gezielte therapeutische Interventionen geben (starker Konsens).

S6: Die Bronchiektasen-Erkrankung ist eine atiologisch heterogene chronische Lungener-
krankung, die mit vielen verschiedenen Erkrankungen assoziiert ist. Sie kann zeitgleich mit
anderen, haufigeren chronischen Erkrankungen wie Asthma oder COPD bestehen. Bei eini-
gen Patientinnen und Patienten kann trotz intensiver diagnostischer Bemuhungen keine Ur-
sache identifiziert werden. Die Atiologie einer Bronchiektasen-Erkrankung wird dann als ,,idi-
opathisch® bezeichnet (starker Konsens).

E11: In Anbetracht der prognostischen und therapeutischen Implikationen soll die Atiologie
einer Bronchiektasen-Erkrankung in abgestufter Art und Weise diagnostisch abgeklart wer-
den und dabei vom klinischen Verdacht, der Wahrscheinlichkeit und den therapeutischen
Konsequenzen geleitet werden (starker Konsens).

E12: Der Begriff einer ,idiopathischen* oder ,,postinfektiosen*“ Bronchiektasen-Erkrankung
soll nicht verwendet werden, solange andere mogliche Ursachen oder Erkrankungen nicht
mit hinreichendem Aufwand ausgeschlossen wurden (starker Konsens).
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2.1. Definitionen

2.1.1. Radiologische Definition und Klassifikation von Bronchiektasen

Die Rontgenaufnahme des Thorax hat eine eingeschrankte Sensitivitat fir den Nachweis von Bron-
chiektasen, insbesondere wenn die Erkrankung milde ausgepragt ist [23]. Die CT hat die Broncho-
graphie bereits vor Jahren als Goldstandard fur die Diagnose von Bronchiektasen abgelost [24].
Durch den technischen Fortschritt mit diinneren Schichten und hoherer Auflésung hat sich die Sen-
sitivitat der CT noch weiter verbessert. Mit modernen Scannern kann die Strahlendosis deutlich re-
duziert werden, so dass aktuell eine Dosis <1 mSv fur die Beurteilung des Lungenparenchyms und
der Atemwege ausreichend ist [25]. Der natirliche Kontrast in der Lunge ist durch die hohen Dich-
teunterschiede zwischen Luft und Weichteilen ausreichend, so dass fur die Beurteilung von Lungen-
parenchym und Atemwegen keine intravendse Kontrastmittelgabe erforderlich ist. Bei weiterfihren-
den klinischen Fragestellungen, z.B. bei V.a. vaskulare Komplikationen (Hamoptysen) oder zur dif-
ferentialdiagnostischen Abgrenzung (Tumorerkrankung, Lungenembolie), kann jedoch eine intrave-
ndse Kontrastmittelgabe und eine Untersuchung mit hoherer Strahlendosis indiziert sein. Auch wenn
das CT-Protokoll bei der Frage nach dem Vorliegen von Bronchiektasen bzw. dem Verlauf einer
Bronchiektasen-Erkrankung je nach Scannertyp unterschiedlich sein wird, gelten die in »Box 1 ge-
nannten Prinzipien.

BOX 1

Prinzipien der technischen Durchfuhrung einer CT zur Evaluation von Bronchiektasen

e Volumetrisch (um multiplanare Reformationen zu ermdglichen)

e Je nach Scanner typischerweise 100-140 kVp, 100-120 mAs (kérpergewichtadaptiert), mit hohem Pitch
und kurzer Rotationszeit

¢ Diinnschichtig (< 1 mm Schichtdicke)

e Mit reduzierter Dosis (Dosislangenprodukt < 100 mGy/cm bzw. < 2 mSv, angepasst an das Alter und
Korpergewicht), unter Verwendung einer Dosismodulation, Filter zur Aufhértung der Rontgenstrahlung
wie z.B. Zinnfilter und iterativen Rekonstruktionsalgorithmen, sofern verfligbar

¢ In der Regel ohne intravendse Kontrastmittegabe
e Bei Verlaufskontrollen idealerweise mit gleichen Scanparametern

Insbesondere bei jingeren Patientinnen und Patienten und bei der Notwendigkeit wiederholter Un-
tersuchungen kann auch die Magnetresonanztomographie (MRT) als bildgebende Methode heran-
gezogen werden, wie aktuell schon regelhaft bei Kindern und Jugendlichen mit Mukoviszidose (Cys-
tischer Fibrose [CF]) der Fall. Hierfur gibt es etablierte Protokolle, die sowohl morphologische als
auch funktionelle Informationen liefern [26-28]. Neue Entwicklungen mit hochaufgeldsten morpholo-
gischen Sequenzen und funktioneller Bildgebung zur kontrastmittelfreien Darstellung der Ventilation
und Perfusion [29,30] sind allerdings noch nicht flachendeckend in der Routine verfigbar und fur die
Indikation einer Bronchiektasen-Erkrankung ohne assoziierte CF noch nicht hinreichend evaluiert.
» Box 2 zeigt die Kriterien fur die Diagnose von Bronchiektasen in der CT.

BOX 2

Kriterien fir die CT-grafische Diagnose von Bronchiektasen

e Der Durchmesser des Bronchus ist groRer als der der begleitenden Pulmonalarterie (Verhéltnis Bron-
chus/Arterie = 1),
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o fehlende Verjingung des Bronchus nach peripher und
o Sichtbarkeit eines Bronchus mit einem Abstand von < 1 cm von der viszeralen Pleura [1,31,32].

Physiologisch ist, dass der Durchmesser des Bronchus nicht grof3er als der des begleitenden pul-
monalarteriellen Gefal3es ist. Hierbei muss jedoch berlcksichtigt werden, dass (a) auch der Ge-
faldurchmesser, z.B. im Rahmen einer pulmonalen Hypertonie oder bei hypoxischer Vasokonstrik-
tion variieren kann, (b) die Messungen stark abhangig vom Lungenvolumen sind und (c) der Bron-
chusdurchmesser mit zunehmendem Alter physiologischerweise zunimmt. Das bronchoarterielle
Verhdltnis ist daher nicht als starrer Wert zu sehen, sondern muss in Abhéngigkeit dieser Faktoren
und der Kklinischen Symptomatik beurteilt werden. In einem kurzlich veroffentlichten Konsensuspa-
pier zur Klinischen und radiologischen Definition der Bronchiektasen-Erkrankung bei Erwachsenen
kam eine internationale Expertengruppe zu dem Schluss, dass die Zuversicht, tatsachlich eine Bron-
chiektasen-Erkrankung zu diagnostizieren, bei einer bronchoarteriellen Ratio = 1,5 (innerer Bronchi-
aldurchmesser) zwar am hdchsten ist, eine bronchoarterielle Ratio = 1,0 aber eine immer noch aus-
reichende diagnostische Sensitivitat aufweist [1].

In der klinischen Routine ist die visuelle Abschatzung der Durchmesser und des Verhaltnisses zwi-
schen Bronchus und Gefal ausreichend. Eine Software- und/oder kinstliche Intelligenz-gestiitzte
Analyse der Atemwege bringt bei der Diagnose von Bronchiektasen keinen diagnostischen Mehr-
wert, kann aber zur Verlaufskontrolle und zur Beurteilung des Therapieansprechens hilfreich sein,
insbesondere wenn im Rahmen klinischer Studien eine quantitative oder semiquantitative Auswer-
tung anhand etablierter Scores, z.B. dem Reiff oder Bhalla Score, erforderlich ist [33-39]. Daruber
hinaus ist die CT fur die weitere differentialdiagnostische Abklarung der Atiologie einer Bronchiekta-
sen-Erkrankung von zentraler Bedeutung (» Box 3).

BOX 3

Informationen, die in einem aussagekraftigen CT-Befund enthalten sind

¢ Bronchiektasentyp (zylindrisch, varikds, zystisch),
¢ Verteilung der Bronchiektasen (dominant in den Ober-, Mittel- oder Unterlappen),
e Schweregrad bzw. Ausmalfd der Bronchiektasen und

e assoziierte Veranderungen (Bronchialwandverdickungen, Mukusretention (,mucus plugging“, ,mucoid
impaction®), Bronchiolitis/,tree-in-bud“ Phédnomen, Konsolidierungen, Atelektasen, Fibroseareale, Milch-
glastriibungen, Emphysem, Mosaikmuster, Uberblahungsareale/,air trapping*“, nodulare Veranderungen,
Kavernen, Broncholithen etc.).

Die CT kann damit wertvolle Hinweise in Bezug auf die Atiologie einer Bronchiektasen-Erkrankung
geben. Es gibt zwar keine spezifischen CT-Veranderungen fir bestimmte zugrundeliegende Erkran-
kungen [34], aber die Kombination der CT-Ver&nderungen kann in einigen Fallen auf bestimmte
Erkrankungen hindeuten oder zumindest den Kreis der Differentialdiagnosen eingrenzen und helfen,
die weitere diagnostische Abklarung zu fokussieren (siehe Kapitel 4.1. und Appendix 1).

2.1.2. Bronchiektasen-Erkrankung

Der Begriff ,Bronchiektasen® oder ,Bronchiektasie“ wird sowohl fur die vergleichsweise charakteris-
tische Erkrankung, als auch den radiologischen Befund verwendet [1]. Bronchiektasen, die nicht mit
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einer CF assoziiert oder durch diese bedingt sind, wurden in der Vergangenheit oft als ,Non-CF-
Bronchiektasen“ bezeichnet. In den letzten Jahren wird der Begriff ,Bronchiektasen® (,bron-
chiectasis®) bevorzugt, um die Erkrankung danach zu bezeichnen, was sie ist und nicht danach, was
sie nicht ist [40]. Des Weiteren stehen weltweit lediglich eine vergleichsweise geringe Anzahl von
Menschen mit CF einer Uberragenden Mehrheit von Menschen mit Bronchiektasen-Erkrankung ge-
genuber (in Deutschland aktuell schatzungsweise 8.000 vs. > 100.000) [11,41]. Kirzlich wurde dar-
Uber hinaus der Begriff ,klinisch relevanter Bronchiektasen® in Form konsentierter Empfehlungen
eines internationalen Expertengremiums eingefuhrt [1], um eine Abgrenzung gegentber dem allei-
nigen radiologischen Befund von Bronchiektasen zu ermdéglichen. Zugrunde liegt die Beobachtung,
dass Bronchiektasen durch den vermehrten Einsatz hochauflosender thorakaler CT-Untersuchun-
gen in den alternden Gesellschaften der Industrienationen, u.a. in Folge des Lungenkrebsscree-
nings, in zunehmendem Malf3e diagnostiziert werden. Diese sind wahrscheinlich im Rahmen der
physiologischen Alterungsprozesse der Lunge zu sehen und verhalten sich asymptomatisch [42].
Die Relevanz dieser Befunde und die Prognose der entsprechenden Patientinnen und Patienten ist
unklar [1].

Die Symptomatik klinisch relevanter Bronchiektasen ist keinesfalls spezifisch, weist eine grol3e inter-
individuelle Variabilitat auf und tberlappt sich mit anderen chronischen Atemwegs- und Lungener-
krankungen [43]. Das obengenannte Expertengremium hatte im einem Delphi-Prozess 27 Symp-
tome und klinische Befunde mit dem Ziel evaluiert, eine mdglichst inklusive Konsensusdefinition fur
die Verwendung im Rahmen Klinischer Studien zu erarbeiten. Hierbei kristallisierten sich die drei
Symptome (a) Husten und (b) Auswurf (Sputum) an den meisten Tagen der Woche sowie (c) (re-
zidivierende) Exazerbationen (aktuell und/oder in der Vorgeschichte) heraus, die die Mehrzahl der
Patientinnen und Patienten mit klinisch relevanten Bronchiektasen aufweisen [1,44]. Regelhaft sind
auch weitere Symptome bzw. die genannten Symptome in unterschiedlicher Auspragung zu be-
obachten, was das Spektrum von Symptomatik, Schweregrad und Behandlungsstand der Erkran-
kung widerspiegelt (» Tab. 1).

Tab. 1 Spektrum typischer Symptome und Befunde bei klinisch relevanten Bronchiektasen

Symptom Auspragung (von ... bis)
Husten Taglicher produktiver Husten ... gelegentlicher trockener Husten wahrend einer Wo-
che

Auswurf (Sputum)  Taglicher mukopurulenter oder purulenter Auswurf ... Auswurf nur bei Exazerbatio-

nen

Exazerbationen Mehrere Exazerbationen im letzten Jahr ... keine Exazerbation im letzten Jahr, aber
in der Vorgeschichte

Hamoptysen Rezidivierende Hamoptysen im letzten Jahr ... keine Hamoptysen im letzten Jahr,
aber in der Vorgeschichte

Dyspnoe Ruhedyspnoe ... geringe Belastungsdyspnoe / wenig eingeschrankte kérperliche Be-
lastbarkeit

Mikrobiologie Nachweis von Pseudomonas aeruginosa in respiratorischem Material ... Nachweis

pathogener Mikroorganismen in respiratorischem Material in der Vorgeschichte

Weitere Chronische Fatigue-Symptomatik, Abgeschlagenheit und Mudigkeit (Malaise); Thora-
xschmerzen; aufféllige Auskultation; CRS(wNP); rezidivierende Pneumonien; einge-
schréankte Lungenfunktion / obstruktive Ventilationsstérung; ,,clubbing® / hypertrophe
Osteoarthropathie; (Z.n.) Pneumotzhorax; respiratorische Insuffizienz
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Abkilrzungen: CRS(wNP): chronische Rhinosinusitis (mit Nasenpolypen).

Die Wahrnehmung klinisch relevanter Bronchiektasen als eigenstandige Erkrankung ist in mehrfa-
cher Hinsicht von besonderer Bedeutung. Eine klare Begrifflichkeit fordert die korrekte Wahrneh-
mung und damit die Implementierung klinischer Standards, die angemessene Fursprache fur Be-
troffene und mediale Aufmerksamkeit sowie das Interesse der 6ffentlichen Hand und der biomedizi-
nischen Forschung an der Entwicklung evidenzbasierter Therapien. Wir empfehlen daher die ein-
heitliche Verwendung des Begriffes ,Bronchiektasen-Erkrankung®, fiir deren Diagnose sowohl radi-
ologische als auch klinische Kriterien vorliegen missen, insbesondere um eine klare Abgrenzung
gegeniber dem alleinigen radiologischen Befund vom Bronchiektasen zu ermoglichen.

2.1.3. Exazerbation

Die pathophysiologischen Vorgénge bei der Entstehung einer Exazerbation der Bronchiektasen-Er-
krankung sind nur unvollstandig verstanden [45]. Traditionell werden bakterielle Infektionen als die
wichtigste und haufigste Ursache von Exazerbation angesehen [45]. Respiratorische Viren werden
mit Hilfe molekularer Methoden in bis zur Halfte der Exazerbation in respiratorischem Material nach-
gewiesen [46-48], haufig jedoch auch im klinisch stabilen Intervall [49]. Die Relevanz respiratorischer
Virusinfektionen als Trigger von Exazerbationen wird indirekt durch die Beobachtung gestitzt, dass
es unter den gesellschaftlichen und hygienischen MaRRnhahmen der COVID-19-Pandemie zu einem
Ruckgang der Exazerbationsrate um 48% kam [50]. Dartber hinaus scheinen Umwelteinflisse wie
die Feinstaub- und Stickstoffdioxidbelastung und komplexe Interaktionen im bakteriellen Metabolis-
mus und zwischen Bakterien, Pilzen und Viren innerhalb polymikrobieller Netzwerke zur Entstehung
von Exazerbation beizutragen [45,51,52].

Die Exazerbation ist ein zentrales Ereignis im Leben eines Menschen mit Bronchiektasen-Erkran-
kung [53]. Exazerbationen gehen mit exzessiver, Uberwiegend neutrophiler Entziindungsaktivitat
einher und haben einen relevanten Einfluss auf die Prognose und die Lebensqualitéat der Betroffenen
[16,54,55]. Dartiber hinaus legen aktuelle Arbeiten nahe, dass auch Patientinnen und Patienten mit
einer relevanten Typ-2-Inflammation ein deutlich erhdhtes Risiko fir (schwere) Exazerbationen auf-
weisen [56-58]. Die Haufigkeit von Exazerbationen lag in einer Auswertung des deutschen Bron-
chiektasen-Registers PROGNOSIS bei (im Median) einer Exazerbation pro Jahr, wobei jeweils 30%
der Teilnehmenden keine bzw. = 3 und 40% 1 bis 2 Exazerbationen pro Jahr aufwiesen [16]. Eine
von einer internationalen Expertengruppe vorgeschlagene Konsensusdefinition der Exazerbation ei-
ner Bronchiektasen-Erkrankung beruht ausschlief3lich auf klinischen Kriterien [44] (> Box 4).

BOX 4

Konsensusdefinition der Exazerbation einer Bronchiektasen-Erkrankung (nach [44])

Eine Exazerbation liegt vor, wenn eine Verschlechterung von mindestens 3 der folgenden 6 Kardinalsymp-
tome Uber mindestens 48 Stunden vorliegt, alternative Ursachen ausgeschlossen wurden bzw. unwahr-
scheinlich sind und eine Anderung der Therapie nach &arztlichem Ermessen erforderlich ist.

o Neuer oder vermehrter Husten

e Zunahme von Sputummenge und/oder -konsistenz

¢ Neuauftreten oder Zunahme der Sputumpurulenz

¢ Neue oder vermehrte Kurzatmigkeit und/oder verschlechterte Belastbarkeit
o Mudigkeit, Abgeschlagenheit und/oder Unwohlsein (Malaise)
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¢ Neu aufgetretene oder vermehrte Hamoptysen

Aufgrund ihres pragmatischen, betroffenenzentrierten und doch konkreten Charakters wird diese
Definition, obwohl initial fur die Verwendung in klinischen Studien gedacht, mittlerweile haufig in der
klinischen Routine eingesetzt. Da nicht immer bei allen Patientinnen und Patienten die als Minimum
geforderten 3 der 6 Kardinalsymptome vorliegen, kann die Diagnose einer Exazerbation auch durch
weitere typische Symptome und Untersuchungsbefunde gestitzt werden (P Abb. 1). Insbesondere
Fieber bzw. eine Kérpertemperatur = 38°C [59], eine Oxygenierungsstorung (SpO- < 92%), pleuriti-
sche Thoraxschmerzen, eine erhohte Atemfrequenz = 30/min, eine Veré&nderung des Auskultations-
befundes (mit neuem oder vermehrtem exspiratorischen Giemen, Brummen und/oder Rasselgerau-
schen), erhdhte systemische Entziindungswerte sowie eine Verschlechterung der Lungenfunktion
(Abfall der FEV: oder des Peak flow) und/oder des Réntgen-Thorax (mit neuen oder vermehrten
Verschattungen als Zeichen der bronchialen Sekretretention) kdnnen in variabler Auspragung bei
einer Exazerbation vorliegen (> Abb. 1).

Fur die korrekte Interpretation der Biomarker und Untersuchungsbefunde ist jedoch oftmals die
Kenntnis der entsprechenden Vorbefunde erforderlich. Da der Stellenwert des C-reaktiven Proteins
(CRP) oder des Procalcitonin (PCT) bei der Diagnose der Exazerbation einer Bronchiektasen-Er-
krankung bislang unscharf charakterisiert ist, schliel3t keine der aktuell internationalen Leitlinien die
Bestimmung dieser Laborparameter explizit in die Definition einer Exazerbation mit ein [60-62]. Dies
liegt vor allem an der chronischen lokalen und systemischen Inflammation, mit der die Bronchiekta-
sen-Erkrankung regelhaft einhergeht, und die so eine Erhohung des CRP auch in Phasen Klinischer
Stabilitat bedingen kann [63-65]. Im Umkehrschluss scheint die Sensitivitat des PCT zur Detektion
einer Exazerbation gering zu sein [66]. Weitere klinische Studien zur Validierung dieser und weiterer
Biomarker fir die Diagnose der Exazerbation einer Bronchiektasen-Erkrankung werden daher drin-
gend bendtigt. Auch die Lungenfunktion kann aufgrund taglicher Schwankungen oft nicht sicher zur
Erkennung einer Exazerbation genutzt werden [44,65]. Wenn nicht ausreichend viele Messungen
Uber einen entsprechenden Zeitraum vorliegen, kann es schwierig sein, die intraindividuelle Varia-
bilitdt gegeniber einer signifikanten Verschlechterung im Rahmen einer Exazerbation abzugrenzen.

Die Bestimmung von Biomarkern und/oder die Erhebung apparativer Untersuchungsbefunde kann
jedoch zur Optimierung des Managements einer Exazerbation und zur Klarung der Schwere der
Exazerbation sowie der Indikation zur stationdren und/oder parenteralen Antibiotikatherapie beitra-
gen. Der Schweregrad einer Exazerbation wird in der Regel durch die klinische Einschatzung und
die sich daraus ergebende therapeutische Konsequenz definiert [44,61,67]. Schwere Exazerbatio-
nen sind gekennzeichnet durch die Notwendigkeit zur stationaren Aufnahme mit Ublicherweise pa-
renteraler antibiotischer Therapie. Dahingegen liegt eine moderate Exazerbation vor, wenn eine
orale antibiotische Therapie erforderlich ist und diese im ambulanten Setting erfolgen kann. Leichte
Exazerbationen kdnnen in der Regel ambulant und ohne Antibiotika behandelt werden, z.B. durch
die Modifikation oder Intensivierung der Basistherapie [44,61,67].
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Abb. 1 Diagnostischer Algorithmus bei Verdacht auf das Vorliegen einer Exazerbation der Bronchiektasen-
Erkrankung. Abklrzungen: AF: Atemfrequenz; SpOz2: pulsoxymetrische Sauerstoffséttigung.

2.1.4. Chronische Infektion und Eradikation

Das bereits oben erwéhnte internationale Expertengremium schléagt in seinem Konsensuspapier dar-
Uber hinaus vor, den Begriff der ,chronischen bakteriellen Kolonisation“ durch ,chronische bakterielle
Infektion® zu ersetzen, da die ,Besiedlung“ eines symptomatischen Menschen mit Bronchiektasen-
Erkrankung durch ein prognostisch relevantes Pathogen wie Pseudomonas aeruginosa eine gefahr-
liche Verharmlosung darstellt und durch Inflammation und Gewebeschadigung die Kriterien einer
Infektion erfillt sind [1,68,69]. Die vorgeschlagene Definition einer ,chronischen Infektion“ ist zuge-
gebenermaflen pragmatisch (> Box 5) und trégt dem Umstand Rechnung, dass auch Patientinnen
und Patienten in die Definition eingeschlossen werden kdnnen, die unter suppressiver antibiotischer
Therapie negative Kulturen aufweisen. Dartiber hinaus ist der Behandlungsstandard der Bronchiek-
tasen-Erkrankung nicht mit CF vergleichbar, so dass die bei CF geforderten jahrlichen 6 Kulturen
aus Sputum, induziertem Sputum, tiefem Rachenabstrich und/oder bronchoalveoléarer Lavage (BAL)
unrealistisch erscheinen [70]. Im Gegensatz zur CF ist die Relevanz intermittierender Erregernach-
weise unklar und wahrscheinlich stark von der verwendeten mikrobiologischen Methode abhangig.

Definition der chronischen bakteriellen Infektion (nach [1])
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Eine chronische bakterielle Infektion liegt vor, wenn das gleiche Pathogen mithilfe mikrobiologischer Stan-
dardkulturmethoden zweimal oder héufiger aufeinanderfolgend im Abstand von mindestens 3 Monaten in-
nerhalb eines Jahres in respiratorischem Material nachgewiesen wurde.

Des Weiteren empfiehlt das oben genannte internationale Expertengremium zukinftig vom Begriff
.Eradikation“ abzusehen. Dies hat den Hintergrund, dass einerseits immer noch kulturelle Nachweis-
methoden den diagnostischen Standard in der Routineversorgung darstellen, andererseits aber Pa-
thogene mithilfe molekularer Infektionsdiagnostik (z.B. Mikrobiomanalysen) immer noch nachzuwei-
sen sind, wenn die diagnostische Sensitivitat kultureller Nachweismethoden unterschritten ist [52].

2.2. Pathophysiologie

Die urspringliche Definition von Bronchiektasen basierte auf der Untersuchung enthommener Or-
gane [71]. Beschrieben wurde eine irreversible Schadigung der grol3en Atemwege in Form eines
narbigen Umbaus. In den letzten Jahrzehnten rlickte in den Vordergrund, dass der Endstrecke einer
Bronchiektasen-Erkrankung regelhaft ein langjahriger Entstehungsprozess vorausgeht [72]. Aus-
gangspunkt sind oft atiologisch definierte Erkrankungen oder Veranlagungen wie Asthma, CF,
COPD, Primare Ciliare Dyskinesie (PCD) bzw. Kartagener Syndrom, primére Immundefekte (PID)
oder eine persistierende bakterielle Bronchitis (PBB; siehe Kapitel 5), die mit einer erhéhten Vulne-
rabilitat des Bronchialepithels und einer gestérten mukozilidren Clearance einhergehen [73,74]. Al-
leine schon durch diese Mukusretention entsteht eine chronische Inflammation, die durch virale und
bakterielle Infektionen bzw. Exazerbationen weiter angeheizt wird. Bleibt dieser Circulus vitiosus
unerkannt oder unzureichend behandelt, kommt es zum narbigen Umbau mit konsekutiver bronchi-
aler Funktionsstdrung, deren Endstrecke in eine anfangs noch reversible, spater irreversible Bron-
chiektasen-Erkrankung miindet [75]. Charakteristisch sind rezidivierende Exazerbationen und in
Folge ggf. eine chronische bakterielle Infektion, v.a. durch Staphylococcus aureus, Haemophilus
influenzae und, bei Voranschreiten der Erkrankung und in Abhangigkeit von deren Atiologie, auch
Pseudomonas aeruginosa [76].

Traditionell wird die Bronchiektasen-Erkrankung nach dem klassischen Modell des Vicious cycle von
Peter Cole als von einer neutrophilen Atemwegsinflammation dominierte und mit der vermehrten
Produktion von Schleim in den bronchialen Becherzellen einhergehende Erkrankung aufgefasst
(> Abb. 2). Beteiligt sind Gberwiegend die Zytokine Interleukin-(IL)-1B und IL-8, TNF-a und Leuko-
triene sowie gewebsschadigende neutrophile Serinproteasen wie neutrophile Elastase, Proteinase
3 und Cathepsin G, die mehrere Matrix-Metalloproteinasen aktivieren und selbst wiederum durch
die Cysteinprotease Cathepsin C (CatC; syn. Dipeptidylpeptidase 1 [DPP-1]) aktiviert werden
[54,74,77]. Sowohl klinische Beobachtungen als auch experimentelle Daten legen jedoch nahe, dass
es Menschen mit Bronchiektasen-Erkrankung und eosinophiler bzw. Typ-2-Atemwegsinflammation
oder relevanter Autoimmunitat gibt, die sehr gut auf antiallergisch-antieosinophile bzw. immunmo-
dulatorisch-immunsuppressive Therapien ansprechen, insbesondere hinsichtlich der Vermeidung
von Exazerbationen [78-81]. Diese konkurrierenden Entziindungsmuster missen nicht immer der
initialen Atiologie entsprechen, konnen aber im Einzelfall relevante (Teil-)Ursachen oder Komorbidi-
taten der Bronchiektasen-Erkrankung darstellen, die dann eine gezielte und effektive Therapie er-
moglichen [57,79,82,83]. Ublicherweise wird unter ,,Bronchiektasen mit eosinophilem Phanotyp* eine
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Bronchiektasen-Erkrankung auf dem Boden einer eosinophilen Grunderkrankung bzw. mit relevan-
ter eosinophiler Komorbiditat verstanden, wie etwa Asthma, allergische bronchopulmonale Aspergil-
lose (ABPA) oder eosinophile Granulomatose mit Polyangiitis (EGPA). Der Behandlungsstandard
ist in diesem Fall zwingend die optimale Therapie der zugrunde liegenden Erkrankung, d.h. eine
leitliniengerechte Asthma-Therapie mit hochdosierten inhalativen Steroiden bis hin zu den dafur zu-
gelassenen neuen monoklonalen Antikorpern oder eine gezielte Therapie der ABPA bzw. EGPA
entsprechend der jeweiligen Erkrankungsschwere [43,60]. Diskutiert wird in diesem Zusammenhang
auch ein eigenstandiger eosinophiler Endotyp der Bronchiektasen-Erkrankung. Es zeichnet sich ab,
dass die Hohe der peripheren Eosinophilen, ahnlich wie bei anderen Atemwegs- und Lungenerkran-
kungen, mit dem Risiko fur Exazerbationen korreliert [2,56,57].

) \ . Abb. 2 Pathogenese der Bronchiekta-
sen-Erkrankung.
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Oftmals ist eine ausfuhrliche Anamnese einschlief3lich historischer Befunde vom Beginn der chroni-
schen Beschwerden, aber noch ohne Bronchiektasen-Erkrankung, fur die Diagnose der oft unzu-
reichend kontrollierten Grunderkrankung entscheidend. Den Daten der PROGNOSIS-Kohorte nach
war das Bestehen einer Bronchiektasen-Erkrankung bei > 40% der Teilnehmenden seit > 10 Jahren
bekannt [84]. Nicht selten haben erwachsene Betroffene daher eine regelrechte ,Karriere* mit kon-
sekutivem Wandel ihres klinischen Phéanotyps durchlebt. So kann sich eine dominante neutrophile
Entzindungskomponente bei zugrundeliegendem Asthma im Laufe der Jahre zum initialen Verhalt
zahen eosinophilen Sekretes hinzugesellen. Durch rezidivierende Exazerbationen und eine ggf. not-
wendige Glukokortikoiddauertherapie kommt es schlief3lich zur Komplikation einer chronischen bak-
teriellen Infektion.

Das pathophysiologische Verstandnis der Entstehung und des individuellen Verlaufs der Bronchiek-
tasen-Erkrankung impliziert das Potential fur friihe und gezielte therapeutische Interventionen. In
diesem Zusammenhang sei abschliel3end noch einmal auf die PBB verwiesen, die ein eigenstandi-
ges, in der internistischen Pneumologie jedoch wenig gelaufiges Krankheitsbild darstellt. Die PBB
ist eine der haufigsten Ursachen von chronisch produktivem Husten im Kindes- und Jugendalter und
ist u.a. dartber definiert, dass sie effektiv und nachhaltig durch eine gezielte antibiotische Therapie
behandelt werden kann, um die Entstehung einer Bronchiektasen-Erkrankung zu verhindern [85,86].
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2.3. Atiologie

Die Bronchiektasen-Erkrankung ist atiologisch auf3erst heterogen. Es existieren bislang immer noch
keine pharmakologischen Therapien, die ausdriicklich zur Behandlung der Bronchiektasen-Erkran-
kung zugelassen wurden (Stand Marz 2024) [60]. Die Identifikation und gezielte Behandlung einer
zugrundeliegenden Erkrankung ist daher von entscheidender Bedeutung, da alle weiteren Schritte
der Bronchiektasen-Therapie einen symptomorientierten Ansatz darstellen [87,88]. Nur die gezielte
Therapie der Grunderkrankung stellt eine kausale Therapie dar und weist in der Regel den hdchsten
Effizienzgrad zur Verbesserung der Lebensqualitat der Betroffenen auf.

Hinsichtlich der haufigsten Atiologien der Bronchiektasen-Erkrankung ergeben sich teils erhebliche
geografische Unterschiede innerhalb Europas [3,4]. Das deutsche Bronchiektasen-Register PROG-
NOSIS erhebt seit 2015 in standardisierter Art und Weise umfangreiche Daten zur diagnhostischen
Abklarung der Atiologie [89]. Demnach lagen die fiinf haufigsten Atiologien bei zusammengenom-
men 92% der Teilnehmenden vor (> Tab. 2) [16].

Tab. 2 Atiologie der Bronchiektasen-Erkrankung in PROGNOSIS (nach [84])

Idiopathisch 36%
Postinfektids, einschliellich posttuberkulds 21%
COPD 15%
Asthma 11%
PCD bzw. Kartagener Syndrom 9%

ABPA 1-5%

Alpha-1-Antitrypsinmangel

Autoimmunerkrankungen, v.a. rheumatoide Arthritis, Kollagenosen und Vaskulitiden

Chronisch entzindliche Darmerkrankung

Gastrodsophageale Refluxerkrankung

Immundefekte, primér und sekundér (inkl. CVID)

NTM-Lungenerkrankung

Rezidivierende Aspiration

CF oder CFTR-assoziierte Erkrankung (bis dato nicht bekannt) <1%

ENaC-Kanalopathie

Fremdkdorperaspiration
HIV-Infektion

Marfan-Syndrom

Mounier-Kuhn-Syndrom

Swyer-James-Syndrom

Yellow-Nail-Syndrom

Young-Syndrom

Abkurzungen: ABPA: allergische bronchopulmonale Aspergillose; CF: Cystische Fibrose; CFTR: Cystic fibro-
sis transmembrane conductance regulator; COPD: chronisch obstructive Lungenerkrankung; CVID: Common
variable immune deficiency. ENaC: epithelialer Natriumkanal; HIV: humanes Immundefizienz-Virus; NTM:
nichttuberkuldse Mykobakterien.
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Auch wenn eine bislang nicht bekannte CF als Atiologie einer Bronchiektasen-Erkrankung ver-
gleichsweise selten ist, sollten bei der Entscheidung flr oder gegen eine entsprechende Diagnostik
die prognostischen und therapeutischen Konsequenzen der Diagnosestellung dieser hereditaren
Erkrankung fur die Betroffenen (und ggf. deren Familie, die Geschwister und Nachkommen) bedacht
werden. Dies gilt insbesondere in Anbetracht der in den letzten Jahren verfiigbar gewordenen hoch-
effizienten Therapieoptionen, die bei vielen Patientinnen und Patienten eine (Teil-)Korrektur der zu-
grundliegenden CFTR-Dysfunktion erzielen [90-93].

Trotz umfangreicher und zunehmend standardisierter Diagnostik bleibt der Anteil der idiopathischen
Bronchiektasen-Erkrankung in Europa mit 30-40% weiterhin hoch [94,95]. Im Umkehrschluss be-
deutet dies jedoch, dass sich durch die Kenntnis der Atiologie fir ca. zwei Drittel der Betroffenen
eine mogliche therapeutische Konsequenz ergeben kdnnte. Zugegebenermalien ist die Abgrenzung
einer Atiologie gegeniiber einer Komorbiditat nicht immer einfach (siehe Kapitel 10).

3. Mikrobiologie

E13: Das mikrobiologische Labor sollte Erfahrung in der Diagnostik von typischen Erregern
bei Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung haben und sich an Qualitats-
standards halten (Konsens).

E14: Zur mikrobiologischen Diagnostik méglicher Pathogene sollte Atemwegsmaterial un-
tersucht und primér Sputum verwendet werden (starker Konsens).

E15: Die Untersuchung des respiratorischen Materials sollte bei Diagnosestellung bzw. Erst-
vorstellung, bei klinischer Verschlechterung und bei im weiteren Verlauf stabilen Patientin-
nen und Patienten mindestens einmal jahrlich erfolgen (starker Konsens).

E16: Aufgrund der zentralen Bedeutung von Pseudomonas aeruginosa fur den weiteren Ver-
lauf der Erkrankung soll Atemwegsmaterial auch immer gezielt auf diesen Erreger untersucht
werden (starker Konsens).

E17: Alle Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung sollen initial kulturell
auf das Vorliegen einer Infektion durch NTM untersucht werden (Konsens).

E18: Bei Vorliegen von klinischen und/oder radiologischen NTM-verdachtigen Befunden, z.B.
Gewichtsverlust, Hamoptysen, schneller Progression oder Nichtansprechen auf die
symptomorientierte Standardtherapie, sollen wiederholte, in der Regel mindestens drei
unabhédngige Sputumproben oder eine BAL auf Mykobakterien untersucht werden (starker
Konsens).

E19: Bei Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung soll bei alleinigem
kulturellem Nachweis von Aspergillus spp. keine antifungale Therapie eingeleitet werden
(Konsens).

E20: Bei bestehenden Risikofaktoren und suspekten radiologischen Befunden soll
weiterfiihrende Diagnostik hinsichtlich einer pulmonalen Aspergillose veranlasst werden
(starker Konsens).
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E21: Falls bei Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung eine pulmonale
Aspergillose diagnostiziert wird, soll diese leitliniengerecht behandelt werden (starker Kon-
sens).

E22: Patientinnen und Patienten mit einer Aspergillus-Tracheobronchitis (ATB) sollten anti-
fungal behandelt werden (starker Konsens).

E23: Bei Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung und Risikofaktoren wie
Immunsuppression, schwerer obstruktiver Ventilationsstérung, ausgepragten zystischen
Bronchiektasen, Kavernen, ABPA, posttuberkulésen Bronchiektasen und aktiver oder durch-
gemachter NTM-Lungenerkrankung sollte ein Screening hinsichtlich einer chronischen pul-
monalen Aspergillose (CPA) durchgefihrt werden (starker Konsens).

E24: Im akuten Infektionsgeschehen sollte sich die antiinfektive Therapie nach empirischen
Empfehlungen richten (starker Konsens).

E25: Soweit bestimmte Erreger bzw. deren Resistenzen bekannt sind, sollen diese bei der
kalkulierten systemischen Therapiewahl beriicksichtigt werden. Dies gilt im Besonderen bei
chronischen Infektionen (z.B. Pseudomonas aeruginosa) oder bei Erregern mit aufwendigen
Behandlungsstrategien (z.B. NTM) (Konsens).

E26: Fir Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung, die gemeinsam mit
Menschen mit CF in einer Einrichtung betreut werden, sollen die gleichen Hygienerichtlinien
wie fur CF gelten (starker Konsens).

E27: Bei der Behandlung von Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung
sollten folgende Hygieneregeln beim Sprechstundenbesuch beachtet werden: konsequente
Handehygiene, Einhalten von Abstand und ausreichende Ventilation der gemeinsam genutz-
ten Raumlichkeiten sowie Verzicht auf Handeschitteln, engen kdrperlichen Kontakt und die
gemeinsame Nutzung von Gegenstanden. Eine individuelle Risikoeinschatzung sollte bei Im-
munsuppression und Infektionen durch multiresistente Erreger sowie in Bezug auf das Tra-
gen eines Mund-Nasen-Schutzes (MNS) erfolgen (starker Konsens).

E28: Bei der Behandlung von Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung
sollten folgende Hygieneregeln bei der Physiotherapie beachtet werden: konsequente Han-
dehygiene, Einhalten von Abstand (zwischen Patientinnen bzw. Patienten) und ausreichende
Ventilation der gemeinsam genutzten Raumlichkeiten sowie Verzicht auf Handeschutteln und
die gemeinsame Nutzung von Gegenstéanden. Eine individuelle Risikoeinschatzung sollte bei
Immunsuppression und Infektionen durch multiresistente Erreger sowie in Bezug auf das
Tragen eines MNS erfolgen (starker Konsens).

E29: Bei der Behandlung von Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung
sollten folgende Hygieneregeln wahrend eines stationaren Aufenthalts beachtet werden: Be-
achtung der jeweils gultigen lokalen und/oder nationalen Hygieneleitlinien, falls moglich Un-
terbringung im Einzelzimmer, konsequente Handehygiene, Verzicht auf Handeschutteln so-
wie Durchfiihrung einer grindlichen Bronchialtoilette vor medizinischen Malinahmen (ggf.
mit Asservierung des Sputums) (starker Konsens).
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E30: Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Erkrankung sollen im hygienischen Um-
gang mit und der Desinfektion ihres Hilfsmittels/ihres Atemtherapiezubehd6rs einschliel3lich
Devices und Vernebler geschult werden (starker Konsens).

E31: Aufgrund der Bedeutung von Infektionen durch Pseudomonas aeruginosa, respiratori-
sche Viren und Schimmelpilze sollten Patientinnen und Patienten mit Bronchiektasen-Er-
krankung hinsichtlich praventiver MalRnahmen geschult werden (starker Konsens).

E32: Patientinnen und Patienten mit Erstnachweis von Pseudomonas aeruginosa sollten ei-
nen Eradikationsversuch erhalten (starker Konsens).

S7: Neue Nachweise anderer Erreger als Pseudomonas aeruginosa bediirfen in der Regel
keiner Eradikation (starker Konsens).

3.1. Mikrobiologische Diagnostik

Akute und chronische Infektionen sind bei der Bronchiektasen-Erkrankung haufig und sowonhl fir
ihre Pathogenese als auch ihren Verlauf von zentraler Bedeutung [96,97]. Die mikrobiologische Un-
tersuchung von aus den Atemwegen entnommenem Untersuchungsmaterial hat daher fir die Ursa-
chenklarung, Therapieentscheidungen und die Verlaufskontrolle einen hohen Stellenwert. Im Rah-
men der Behandlung von Menschen mit CF sind einige Empfehlungen bereits als nationaler Stan-
dard etabliert, wobei diese nur zum Teil fur die atiologisch heterogene Bronchiektasen-Erkrankun-
gen gelten [70,98]. D