Unklare letal verlaufende Bronchiektasieerkrankung des Erwachsenen

Hintergrund
2018 erfolgte die Vorstellung eines 27-jahrigen Patienten mit schwerer Pneumonie bei seit 2015 bekannter ,,Bronchiektasienkrankheit”. Die
initial durchgefiihrte CT zeigte ausgepragte zystische Bronchiektasien mit entziindlichen Veranderungen der Bronchien sowie des
Lungenparenchyms (Abb. 1). Es erfolgte eine intensivierte antibiotische Therapie, invasive Beatmung sowie ECMO-
Anlage. In den nachsten sechs Jahren kam es zu weiteren Infektexazerbationen mit Intensivaufenthalten. Im Verlauf
wurden mogliche Ursachen (u. a. AAT-Mangel, ABPA sowie CF) ausgeschlossen. Bei fortschreitender Erkrankung (Abb.
2) erfolgte im Juni 2024 eine Doppellungentransplantation. Auch nach histologischer Aufarbeitung des Explantates
konnte die Atiologie nicht eindeutig gekldrt werden. Ob bei chronischer Besiedlung mit Pseudomonas aeroginosa
eine angenommene postinfektiose Genese ursachlich fiir die Erkrankung war, kann vermutet, jedoch nicht bewiesen
werden.

Fragestellungen
A) Was sind Ursachen einer Bronchiektasieerkrankung? Welche diagnostischen und therapeutischen Mittel gibt

es? Wie ist die Prognose? Was ist zur Pathogenese bekannt?
B) Was war im vorliegenden Fall die wahrscheinlichste Ursache? Handelt es sich um einen regelhaften Verlauf?
C) Wie konnte die Krankheit weiter erforscht werden? Was sind mogliche therapeutische Ansatzpunkte?

Methode

Klinischer Fallbericht
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