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1.1. DEFINITION OG FOREKOMST
Bronkiektasier er en irreversibel tilstand af
abnorm dilatation af luftvejene, saedvanligvis
associeret med fortykkelse af mukosa, slim-
propper og varierende grader af inflammation.
Tilstanden kan veere lokal eller udbredt.

Der findes ikke sikre tal for forekomsten af
bronkiektasier. Med den forbedrede diagnostik
i form af HRCT af thorax stilles diagnosen
tidligere i forlabet og hyppigere. Antallet af
sveere kliniske tilfeelde er aftagende, grundet
behandling med antibiotika og forbedring i
befolkningens sundhedstilstand. | Danmark var
under 2 ud af 100.000 alders standardiserede
hospitalsindleeggelser i 2011-2012 pa grund af
bronkiektasier.

1.2. A£TIOLOGI

1.2.1. Patologi

Bronkiektasier opstar som fglge af en inflam-
matorisk kaskade. Udviklingen er endnu ikke
helt klarlagt, men den er tilsyneladende forar-
saget af en neutrofil inflammatorisk keedereak-
tion med en hgj grad af cytokin- og elastaseak-
tivitet. Dette medfgrer destruktion af cilier og
bronkievaeg, nedsat mukocilizer dreenage og
gget mukusproduktion, samt efterfglgende
strukturel skade. Lungeparenkymet peribronki-
alt og distalt for forandringerne kan blive de-
strueret sekundeert til bronkiektasier. Det neu-
trofile bakteriedrab er kompromitteret, hvilket
gger risikoen for kronisk bakteriel kolonisation.
Traktionsbronkiektasier opstéar pa baggrund af
mekanisk forvridning af luftvejene som folge af
fibrose, som medfgrer dilaterede luftveje. Im-
munologien er saledes ikke afficeret p4 samme
vis som ovenfor beskrevet, men pa grund af
rigiditeten i det omkringliggende lungeveev
bliver mukusdraenagen ogséa her kompromitte-
ret.

1.2.2. Patogenese

Bronkiektasier kan udvikles sidelgbende med
mange forskellige tilstande eller veere idiopati-
ske. Forandringerne ses hyppigt ved cystisk
fibrose (CF) og derfor opdeles bronkiektasier
ofte i CF- og non CF bronkiektasier. CF-
bronkiektasier adresseres ikke i denne in-
struks. De hyppigste arsager til non-CF bron-
kiektasier gennemgas nedenfor.

¢ Arvelige:

Primaer ciliszer dyskinesi er en autosomal re-
cessiv lidelse, som afficerer dynein og medfa-
rer defekt ciliefunktion med nedsat mukociliger
dreenage til felge. Her forer langvarig og un-
derbehandlet infektion fgrer til udvikling af
bronkiektasier.

Alfa-1-antitrypsin mangel er associeret med en
overhyppighed af bronkiektasier. Patogenesen
er ukendt.

Polycystisk nyresygdom er associeret med en
overhyppighed af bronkiektasier. Patienterne
har ofte samtidig ciliedefekt.

¢ Ved kongenite malformationer:
Williams-Campbell syndrom. Manglende brusk
i luftvejene medfgrer mekanisk obstruktion og
behandlingsresistente infektioner, med udvik-
ling af bronkiektasier til fglge.
Yellow-nail syndrome er associeret med en
overhyppighed af bronkiektasier. Sammen-
haengen er ikke kendt, men patienterne har
stort set altid samtidig kronisk sinuitis.
Marfans syndrom er associeret med en over-
hyppighed af bronkiektasier. Bronkiektasier
opstar med baggrund i patienternes binde-
veevsdefekt.

e Efter primaer infektion med bakteri-
er/virus:

Klebsiella species
Staphylococcus aureus
Mycobacterium tuberculosis kompleks
Mycobacterium spp.
Mycoplasma pneumonia
Bordetella pertussis
Morbillivirus
Influenzavirus
Herpesvirus
Humant immundefekt virus (HIV)
Respiratorisk syncytialvirus
Adenovirus.

* Ved allergisk
aspergillose
Patogenesen er muligvis betinget af den im-
munologiske reaktion i kombination med luft-
vejsobstruktion pa grund af svampehyfer.

bronkopulmonal

e Efter bronkial obstruktion:
Endobronkiale tumorer
Stenose
Tryk fra hileere lymfeknuder
Fremmedlegemeaspiration
Mellemlapssyndromet, som fglge af en abnorm
vinkling af hgjre mellemlaps segmentbronkus



farende til obstruktion.

* Ved immundefekt-tilstande:
Common variable immune deficiency
IgG subklasse defekter

¢ Med relation til autoimmune syg-
domme:
Rheumatoid artritis (Bronchiectasis Rheumato-
id Overlap Syndrome, BROS)
Sjogrens syndrom
Ankyloserende spondylitis
Inflammatorisk tarmsygdom
Mikroskopisk polyangitis

¢ Med relation til andre lungesyg-
domme.
Astma
Kronisk obstruktiv lungesygdom
Fibrose (ofte traktionsbronkiektasier)

* Idiopatiske bronkiektasier
Udger cirka 20-40% af alle tilfeelde.

1.3. SYMPTOMER OG KLINISKE FUND

1.3.1. Stabil fase

Mange patienter henvises til lungemedicinske
ambulatorier med vedvarende eller hyppige
luftvejsinfektioner eller mistanke om forveerring
af underbehandlet KOL og astma. De klassiske
manifestationer af bronkiektasier er kronisk
produktiv hoste med storre eller mindre
maengder ekspektorat, stedse eller intermitte-
rende mukopurulent. Patienterne har ofte sam-
tidig rhinosinuitis. Store maengder sejt sekret,
naermest afstgbninger af bronkierne, kan indi-
kere svampeinfektion. Heemoptyse er alminde-
ligt, oftest blot som blodtingering af det muko-
purulente slim, men massive, livstruende hae-
moptyse kan forekomme. Respiratorisk piben
og pleurale smerter forekommer forholdsvis
hyppigt. Ved udbredte bronkiektasier kan
veegttab og dyspng forekomme. Symptomerne
kan progrediere til respirationsinsufficiens. Op
imod 80 % af alle patienter med bronkiektasier
er koloniserede med potentielt patogene bakte-
rier i stabil fase, hyppigst Haemophilus influen-
zae, Streptococcus pneumoniae, Staphylococ-
cus Aureus og Pseudomonas aeruginosa.

1.3.2. Exacerbationer

En exacerbation defineres som en forveerring
af lokale symptomer (hoste, volumen af ek-
spektorat, aendring i viskositeten af ekspekto-
ratet, mere puslignende ekspektorat, hveesen-
de vejrtreekning, andengd og eventuelt hae-
moptyse) samt eventuelle systemiske symp-
tomer. En exacerbation kan skyldes savel ny
infektion som opblussen af kronisk infektion,
og der er ikke ngdvendigvis pavirkerede infek-
tionsparametre eller feber forbundet med en
exacerbation.

Hyppigheden af exacerbationerne er associe-
ret til sveerhedsgraden af bronkiektasierne, og
patienter med lav lungefunktion (FEV1 < 30 %
i stabil fase), hyppige (>4/ar) infektioner,
og/eller nylig infektion (< 3 maneder) har hgj
risiko for Pseudomonas-kolonisation.

1.4. UDREDNING

Diagnosen bgr overvejes hos alle patienter
med vedvarende hoste, isaer hvis den er
produktiv og patienter med hyppige nedre
luftvejsinfektioner.

1.4.1. Klinisk undersggelse

De klinisk fund er diffuse, og kan veere sveere
at skelne fra andre lungesygdomme. Hyppigst
finder man ved stetoskopi normale forhold,
krepitation, ronchi eller piben. | sjeeldne tilfeelde
ses trommestiksfingre, som dog er et fund der
altid begr fere til yderligere udredning.
Anamnese og inspektion med fokus pa
sameksisterende gvre luftvejssymptomer og
eventuelle bindeveaevslidelser eller autoimmune
lidelser.

1.4.2. Paraklinik
Diagnosen stilles pa baggrund af HR-CT.

1.4.2.1 Standardudredning

HR-CT scanning af thorax og spirometri med
reversibilitetstest samt, eventuel bronkial pro-
vokationstest. | de tidlige stadier af sygdom-
men kan lungefunktionen vaere normal, men
ved sveerere sygdom ses obstruktion pa grund
af nedsat flow gennem de smé luftveje pa
grund af kronisk inflammation og eventuelt
med restriktivt preeg pa grund af arveev). Blod-
prever (CRP, IgA, IgM, IgG og subklasser, og
eventuelt Aspergillus titre), og undersggelse
for mykobakterier og svampe, som typisk krae-
ver seerskilt mikrobiologisk rekvisition. Ved
samtidig rhinosinuitis bgr patienten henvises til
gre-nzese-halsleege. Ved gastrogsofageal
refluks overvej gastroskopi.

1.4.2.2 Yderligere udredning

Udvidet LFU, blodpraver i henhold til mistaenkt
grundmorbus, eventuelt CT af bihuler samt
bronkoskopi med BAL og biopsier, se figur 4.
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Figur 1: Flow-chart for udredning af bron-
kiektasier i henhold til ERS monografi



1.4.3. Billeddiagnostik
HR-CT bgr foretages med 1 mm snit med en
scanningstid pa maksimum 1 sekund.

Definition:

* Den indre diameter af bronkus skal
veere starre end diameteren af tilsto-
dende arterie

* Der skal vaere manglende indsnaevring
af det bronkiale volumen over mere
end 2 cm og/eller synlige bronkier < 2
cm fra pleura.

Sveerhedsgrad af bronkiektasier kan klassifice-
res efter tabel 1.

Fortykkede bronkievaegge, som kan ses nar
bronkus er luftfyldt fortolkes sommetider som

et forstadie til bronkiektasier.
Kategori [ seee

0 1 2 3
Fraveerende Mild (diameter af Moderat (diameter af Sveer (diameter af
lumen lidt storre end lumen 2-3 gange lumen > 3 gange
i af i af i af
nzerliggende blodkar) nzerliggende blodkar) nzerliggende blodkar)

Udbredelse
bronkiektasier

Peribronkial Mild (veegtykkel Moderat Sveer (vaegtykkelse <

fortykning magen til diameter af (veegtykkelse > dobbelt sa stor som
nzerliggende blodkar) diameter af diameter af
nzerliggende blodkar, nzerliggende blodkar)
0g < 2 gange sa stor)
Omfang af Fraveerende Tilstede i Tilstede i Tilstede i

bronkiektasier 1 - 5 segmenter 6 - 9 segmenter > 9 segmenter

Mukus-propdannelse F

Sacculationer eller ~ Fravaerende

abscesser

Tilstede i
1 - 5 segmenter
Tilstede i
1 - 5 segmenter

Tilstede i
6 - 9 segmenter
Tilstede i
6 - 9 segmenter

Tilstede i
> 9 segmenter
Tilstede i
> 9 segmenter

Involvering af Fravaerende Ud til den 4. Ud til den 5. Ud til den 6. og distalt
forgreninger herfor
Bullae Fraveerende Unilateralt Bilateralt Tilstede
Antal Ikke > 4 Ikke > 4 >4
Emfy Fi di Tilstede i Tilstede i >
1 - 5 segmenter 5 segmenter

Kollaps eller Fraveerende Subsegmental Segmental / lobzer
konsolidering

Tabel 1: Klassifikation af sveerhedsgrad af

bronkiektasier

Bronkiektasierne kan inddeles i cylindriske,
varikgse, eller, mindre hyppigt, cystiske. For-
andringerne kan findes i alle lapper og beskri-
ves som diffuse eller unilateralt.

1.4.3.1. Cylindriske bronkiektasier

Billedet af en luftfyldt bronkus og tilstedende
kar beskrives ofte som en signetringskonfigu-
ration.

Mukgst udtamponerede bronkier vil derimod
ofte fremtraede som noduli (tree-in-bud).

Figur 2: Cylindriske bronkiektasier.

Figur 3: Tree in bud

1.4.3.2. Varik@se bronkiektasier
Varikgse bronkiektasier karakteriseres ved

fokale konstriktioner i ellers dilaterede luftveje,
og vil derfor billeddiagnostisk kunne fremtreede
som perler pa en snor. Det kan veere sveert at
skelne varikgse og cylindriske bronkiektasier
pa tangentielle snit, differentieringen vil ofte
afthaenge af snitretningen.

Figur 4: Varikgse bronkiektésier.

1.4.3.3. Cystiske bronkiektasier

Cystiske bronkiektasier fremstar oftest tynd-
vaeggede og luftfyldte men kan veere delvist
mukusfyldte og derfor have vaeskespejl. Ofte
har de mistet den direkte relation til neerliggen-
de kar. Dette kan give et lidt anderledes bille-
de, hvor gvrige cystiske lungesygdomme ma
overvejes.

Figur 5a: Cystiske bronkiektasier.



il

Figur 5b: Sakkuleere bronkiektasier

Kronisk inflammation vil forarsage forandringer
leengere distalt i bronkiesystemet og vil i givet
fald kunne ses som bronkiektasier i de ydre 2
cm af lungen.

| sygdommens slutstadier har den inflammato-
riske proces ofte forarsaget diffus parenkyma-
tes forandring af lungeveevet, hvilket kan redu-
cere volumen af mellem og underlapper mar-
kant, alternativt fare til total lobzer atelektase.

1.4.4. Prioritering af udredningsforlab
Med henblik p& prioritering af udredningen
henvises til Figur 1.

1.5. BEHANDLING

Den vigtigste opgave er at forhindre forvaerring
af bronkiektasierne og at bryde den onde cirkel
med mukusstagnation og infektioner. Safremt
en tilgrundliggende sygdom kan identificeres
skal behandlingen folge relevante retningslinjer
i denne sammenheeng.

Méalet med behandlingen af bronkiektasier er
* Forbedring af mukusdreenage
* Begreensning, eradikation eller fore-
byggelse af bakteriel kolonisation af

luftvejene

* Reduktion af inflammationen i luftve-
jene

* Forbedring af funktionsniveau og livs-
kvalitet.

1.5.1. Rygestop

Patienter som er aktive rygere og som kan
motiveres til forsgg pa rygestop skal henvises
til rygestopbehandling pa konventionel vis.

1.5.2. Forebyggende behandling

* God hand- og mundhygiejne.

* Instruktion i PEP-flgjte samt fysisk
traening.

e LABA/SABA behandling kan bruges
ved tegn pa obstruktiv sygdom. Der er
ikke bevist effekt, men det bruges ofte
til patienter med dyspng. Hvis patien-
terne angiver bedring med det, giver
det god mening at fortsaette det.

* Inhalationssteroid er ikke rutinebe-
handling af bronkiektasier, men anbe-
fales ved relevant lungemedicinsk
komorbiditet  eller inflammatorisk

tarmsygdom.
* Influenza vaccine arligt og pneumo-
kokvaccine med ca. 5 ars interval.

1.5.3. Andre behandlingsforslag

e Mukolytica: Der er ikke sikker effekt af
hverken orale mukolytika eller inhale-
rede mukolytika, men de kan bruges
safremt patienten vurderes at have ef-
fekt heraf. Mannitol inhalationer har
slimlgsende effekt, men der er bivirk-
ninger sadsom bronkospasme, som
kan veere meget generende for pati-
enten.

e Rekombinant DNAse (Pulmozyme)
ber ikke bruges hos patienter med
bronkiektasier uden cystisk fibrose.

* Kirurgi anvendes sjeeldent og kun ved
helt lokaliseret sygdom. Ved hyppig
haemoptyse kan overvejes embolise-
ring.

1.5.4. Profylaktisk antibiotisk behandling
Langtidsbehandling med antibiotika anbefales
ikke som rutine, men hos udvalgte patienter i
specialleegeambulatorium  (tre  eller flere
exacerbationer per ar eller gget morbiditet) kan
profylaktisk antibiotika overvejes.

* Makrolid-antibiotika, eksempelvis
Azithromycin 250 mg x 1 mandag,
onsdag og fredag hver uge) kan an-
vendes i denne sammenheeng.

Langtidsbehandling med antibiotika hos patien-
ter med infektion med Pseudomonas aerugi-
nosa er der begraenset evidens for, og behand-
lingen skal konfereres med lokale mikrobiolo-
ger og lungemedicinere. Eksempler pa regi-
mer:

e Colistin (1-2 mio. IE x 2 dgl). Colistin
kan bruges allerede fra farste exacer-
bation med Pseudomonas aerugino-
sa. Der ydes enkelt tilskud til Colistin
efter anden exacerbation.

e Tobramycin (300 mg x 2 dagligt i 4
uger).

* Gentamicin (40 mg x 2 dagligt i 3 da-
ge).

e Tobramycin inhaleret (300 mg x 2
dagligt i 4 uger — 6 maneder).

1.5.5. Behandling af akut exacerbation

Antibiotisk behandling gives efter lokal antibio-
tika instruks samt efter dyrkningsfund i ekspek-
torat. Empirisk behandling bar altid deekke H.
influenzae, (amoxacillin, amoxacilln  med
clavulansyre eller pondocillin) og behandlings-
varigheden er 10 dage ved brug af ovennaevn-
te praeparater. Ved infektion med Pseudomo-
nas aeruginosa bgr patienten initialt sgges
eradikeret med 14 dages to-stofbehandling
inkluderende bakteriedraebende antibioticum.
Empirisk behandling kunne eksempelvis veere
piperacillin med tazobactam, 4g x 4 samt cipro-
floxacin 500 mg x 2. Behandling tilrettes efter
resistenssvar. Selvbehandling ved symptomer
pa exacerbation er en mulighed, se afsnit



1.6.3. Ved exacerbationer bgr tillige tilstraebes
gget draenage ved hjeelp af fysioterapi og PEP-
flajte.

1.6. EFTERBEHANDLING OG KONTROL

Der findes ingen evidensbaserede retningslin-
jer for opfglgningsprogrammer for patienter
med bronkiektasier. Nedenstdende ma derfor
ses som et forslag til et kontrolprogram.

1.6.1. Patienter med anden tilgrundliggende
sygdom, se venligst afsnit 1.2.

Bar folges i henhold til geeldende retningslinjer
for disse med seerlige hensyn til komplikationer
grundet bronkiektasier.

1.6.2. Overordnet strategi

En kombination af planlagte kontroller og
symptombetinget kontakt, hvor hyppigheden
afhaenger af om patienten er i profylaktisk anti-
biotisk behandling.

1.6.2.1. Kontroller uden profylaktisk antibiotisk
behandling
Arlige planlagte kontroller med

e Spirometri.

* CRP og leukocytter.

* Ekspektorat til dyrkning og resistens.

* Billeddiagnostiske undersggelser er

ikke ngdvendigvis indiceret.

1.6.2.2. Kontroller med profylaktisk antibiotisk
behandling

Planlagte kontroller med a@get hyppighed under
hensyntagen til den enkelte patients behov og
morbiditet.

Biokemisk  ber undersggelsesprogrammet
tilfajes undersagelser relateret til bivirknings-
profilen af det valgte profylaktiske antibiotika.

e Spirometri.

* CRP og leukocytter.

* Ekspektorat til dyrkning og resistens.

* Billeddiagnostiske undersggelser er
ikke ngdvendigvis indiceret.

* Makrolid: ALAT, LDH, basisk fosfata-
se, amylase, Na, K, kreatinin, CRP,
leukocytter, trombocytter og EKG.
Ved langtidsbehandling ber foretages
audiologisk kontrol, da der er gget ri-
siko for hgretab og tinnitus.

e Tobra- og Gentamycin: Hgb, Trombo-
cytter, Leukocytter og differentialteel-
ling, kreatinin og karbamid, ALAT,
LDH, basisk fosfatase.

1.6.3. Symptombetinget kontakt
* CRP og leukocytter.
* Ekspektorat til dyrkning og resistens.
* Konventionel rantgen af thorax.

1.6.4 Scoringssystermer:

Der findes flere scoringssystemer, der kan
bruges til at vurdere patientens risiko for mor-
talitet samt morbiditiet. Bronchiectasi Severity
Index (BSI) har preediktionsveerdi i forhold il
exacerbationer og er pa nuvaerende tidspunkt

det eneste scoringssystem, der er oversat til,
og valideret pa dansk.

1.7 PROGNOSE

Prognosen for patienter med bronkiektasier
varierer, men der er gget morbiditet og mortali-
tet hos patienter med hyppige exacerbationer,
systemisk inflammation, faldende lungefunkti-
on og persisterende kolonisering med iseer
Heaemophilus Influenzae og Pseudomonas
aeruginosa.
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