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Bronhiektazije: strokovne usmeritve za obravnavo na
primarni, sekundarni in terciarni ravni

Recommendations for the management of patients with bronchiectasis at primary,
secondary and tertiary levels
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lzvlecek

Bronhiektazije so kroni¢na vnetna bolezen pljuc, za katero so znacilne pridobljene trajne razsiritve velikih bronhov ali
bronhiolov. Spadajo med redkejse bolezni s prevalenco 67/100.000 prebivalcev. Znacilni simptomi so kronicni kaselj, iz-
kasljaj, ponavljajoce se okuzbe dihal. Pojavljajo se akutna poslabsanja, ob katerih bolnik obilno gnojno pljuva.

Z dokumentom Zelimo mednarodna priporocila za diagnosticiranje in nefarmakolosko ter farmakolosko zdravljenje bol-
nika z bronhiektazijami, ki nimajo cisti¢ne fibroze, vkljuiti v slovenski prostor. Zelimo, da bi dokument sluZil enotnemuin
dogovorjenemu pristopu k obravnavi bolnikov z bronhiektazijami na primarni in specialisticni pulmoloski ravni.
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DIHALA

Abstract

Bronchiectasis is a chronic inflammatory lung disease characterized by acquired permanent dilatation of the large bronchi
or bronchioles. Itis considered a rare disease with a prevalence of 67 per 100,000 inhabitants. The characteristic symptoms
include chronic cough, sputum production, and recurrent respiratory infections. Acute exacerbations are common, during

which the patient produces abundant purulent sputum.

The purpose of this document is to implement the international guidelines for bronchiectasis in Slovenian health care
system. The document is meant to serve as an agreed approach to the management of patients with bronchiectasis at

primary and specialist pulmonary levels in Slovenia.

1 Definicija, prevalenca in napoved izida
pri bronhiektazijah

Bronhiektazije so kroni¢na vnetna bolezen plju¢, za
katero so znacilne pridobljene trajne razsiritve velikih
bronhov ali bronhiolov. Bronhiektazije spadajo med
redkejse bolezni, katerih prevalenco v Evropi ocenju-
jejo na 67/100.000 prebivalcev (1).

Te smernice se nanasajo na bolnike z bronhiekta-
zijami, ki imajo poleg slikovno dokazanih bronhiekta-
zij tudi simptome bolezni - kroni¢ni kaselj, izkasljaj,
ponavljajoce se okuzbe dihal (2,3). Rentgenolosko je
bronhiektazije mogoce potrditi pri sicer zdravih po-
sameznikih, predvsem starejsih (4). Oseb, pri katerih
rentgenoloski izvid zgolj omeni posamezne bronhiek-
tati¢no razsirjene bronhe, ti pa nimajo kroni¢nih tezav,
ne obravnavamo na nacin, kot ga opisuje ta dokument.
Pomembno je oceniti povezavo radioloske najd-
be bronhiektazij z morebitno drugo boleznijo, ki jo
spremljajo bronhiektazije, le-te pa so naklju¢na najdba
med diagnosticiranjem druge osnovne bolezni. O kli-
ni¢ni pomembnosti rentgenoloskih najdb, diagnostici-
ranju in spremljanju bolnika se opredeli pnevmolog.

Za bronhiektazije so znacilna akutna poslabsanja,
ki pospesijo upad plju¢ne funkcije in slabsajo kakovost
zivljenja. Ob poslabsanjih bolnik obilno gnojno plju-
va, izkasljaj pa je navadno smrdec. Nekateri bolniki z
bronhiektazijami pa ne izkasljujejo (suha bronhiekta-
zija). Vzrokov bronhiektazij je veliko, najpogostejsi so
nasteti v Tabeli 1. Bolnike z bronhiektazijami v sklo-
pu cisti¢ne fibroze obravnavamo po smernicah za ci-
sti¢no fibrozo, zato se bomo v tem dokumentu omejili
na obravnavo bolnikov z bronhiektazijami, ki nimajo
cisticne fibroze (NCFB). Bolniki z bronhiektazijami
imajo pogosto Se druge bolezni, ki so lahko vzrok za
izrazitejSe simptome, akutna poslabsanja, hospitaliza-
cije in ve¢jo umrljivost.

Bronhiektazije $tejemo med obstruktivne pljucne
bolezni; lo¢iti jih moramo od astme in KOPB. Po drugi

strani pa se bronhiektazije razvijejo pri neredkih bol-

nikih z napredovalo astmo in KOPB.

Glede na razporeditev prizadetosti dihal so bronhi-
ektazije lahko omejene ali difuzne, kar je povezano z
etiologijo bolezni.

Na bronhiektazije moramo pomisliti pri odraslem
bolniku predvsem v naslednjih primerih:

o kroni¢ni produktivni kaselj brez anamneze kajenja,
hemoptize ali osamitev bakterije Pseudomonas ae-
ruginosa v izkasljaju;

o hemoptize in neproduktivni kaselj;

o diagnoza KOPB in ve¢ kot 2 poslabsanji bolezni
letno ali podaljsani potek poslabsanj ali osamitev
bakterije Pseudomonas aeruginosa;

» osamitev netuberkoloznih mikobakterij (NTM).

Na napoved izida vplivajo temeljni vzrok za bron-
hiektazije, resnost bolezni in odziv na zdravljenje. Za
oceno izida uporabljamo tockovnike, ki pomagajo na-
povedati potek bolezni in usmerjati odlocitve o zdrav-
ljenju. Tockovniki so podrobneje opisani v poglavju
Spremljanje bolnikov (5). V splosnem velja, da zgodnje
ukrepanje, upostevanje navodil, ustrezno zdravljenje
okuzb, plju¢na rehabilitacija in spremembe Zivljenj-
skega sloga prispevajo k boljsim izidom pri bolnikih
z NCFB.

2 Etiologija

Priporodilo 1 (D)
Pri bolnikih s klini¢cno pomembnimi bronhiektazija-
mi se je treba opredeliti do etiologije bolezni.

Najpogostej$i vzroki bronhiektazij so nasteti v
Tabeli 1.
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Tabela 1: NajpogostejSi vzroki bronhiektazij (pogostejsi
vzroki bronhiektazij so v krepkem tisku).

Prebolela
okuzba

Pljucnica,

Tuberkuloza,

Netuberkulozne pljucne
mikobakterioze,

Oslovski kaselj (Bordetella pertussis),
Zaplet bronhiolitisa,

ABPA.
Druge bolezni KOPB,
pljuc Astma,

Bronhiolitis,

Bronhomalacije,
Plju¢na fibroza (trakcijske bronhiektazije),
Hipersenzitivni pnevmonitis.

Cisticna fibroza,
Primarna diskinezija cilijev,
Youngov sindrom.

Zmanjsan
mukociliarni
ocCistek

Imunska
pomanjkljivost

Primarna imunska pomanjkljivost
(najpogosteje primarna motnja
protitelesnega dela imunskega sistema);
Sekundarna imunska pomanijkljivost (HIV,
po kemoterapiji, maligna bolezen, po
transplantaciji).

KVCB,

Sarkoidoza,

Revmatoidni artritis,
Ankilizirajoci spondilitis,
Sjogrenov sindrom,

Sistemski lupus eritematozus.

Avtoimuna
bolezen

Poskodba
dihalnih poti

KOPB, pomanjkanje AAT, inhalacijska
poskodba, aspiracije, tumor,
gastroezofagealna refluksna bolezen.

Felsiielaidl <y Aspiracija tujka, sluzni cep,

endobronhialni tumor.

Mounier-Kuhnov sindrom
(trahebronhomegalija), Williams-
Campbellov sindrom (prirojena odsotnost
hrustanca), Marfanov sindrom.

Prirojene bolezni

Legenda: ABPA - alergijska bronhopulmunalna aspergiloza;
AAT - alfa-1-antitripsin; KOPB - kronic¢na obstruktivna pljucna
bolezen; KVCB - kroni¢na vnetna ¢revesna bolezen.

2.1 Okuzba z netuberkuloznimi
mikobakterijami (NTM)

Okuzbe z NTM so pogosteje pri bolnikih z Ze zna-
no plju¢no boleznijo (npr. KOPB, stanje po preboleli
plju¢ni tuberkulozi, CF, plju¢ni rak). Pri vecini gre za

STROKOVNI CLANEK

starejse moske, aktivne ali bivie kadilce. Ce se pojav-
ljajo pri bolnikih brez predhodne plju¢ne bolezni, se te
okuzbe praviloma pojavljajo pri starejsih zenskah, ne-
kadilkah, z asteni¢no konstitucijo.

Okuzbe z NTM so pogoste tudi pri osebah z imun-
sko oslabelostjo zaradi osnovne bolezni, ali kot posle-
dica dolgotrajnega imunosupresivnega zdravljenja.
Pri teh osebah so pogostejse razsirjene oblike okuzb z
NTM, pri ¢emer so pogosto prizadeta tudi pljuca.

Enkratni izolati NTM v kuznini izkasljaja, ob od-
sotni tipi¢ni klini¢ni sliki in/ali brez radioloskih spre-
memb, so kliniécno nepomembni in ne potrebujejo
zdravljenja; le redko potrebujejo spremljanje.

Pri klini¢cno pomembnih okuzbah z NTM ima bol-
nik pogoste ali stalne dihalne simptome, radiolosko
znacilne spremembe plju¢ in bakteriolosko dokaza-
ne NTM v kulturah izkasljaja (vsaj dvakrat v kulturi
izkasljaja) ali vsaj v eni kulturi kuznine, odvzete med
bronhoskopijo. Klini¢cno pomembne okuzbe z NTM
potrebujejo redno spremljanje, pogosto pa ustrezno
protimikrobno zdravljenje.

2.1.1 Diagnosticiranje NTM

Diagnozo NTM postavimo na podlagi klini¢nih (1),
radioloskih (2) in mikrobioloskih meril (3).

1. Klini¢na merila:

« Dihalni ali sistemski simptomi.

2. Radioloska merila:

o Nodularne ali kavitarne spremembe ali

« bronhiektazije s $tevilnimi mikronoduli.

3. Mikrobioloska merila:

o Pozitivne kulture vsaj dveh izkasljajev ali

 pozitivna kultura vsaj enega izpirka bronha ali BAL-
-a ali

o TBBali BB z NTM histoloskimi znacilnostmi in vsaj
1 pozitivna kultura.

Pri osebah s sumom na okuzbo z NTM je treba
odvzeti ustrezne kuznine, in sicer vsaj 2 jutranja izda-
tna izkasljaja v presledku nekaj dni (najbolje enkrat te-
densko) ali vsaj eno drugo kakovostno kuznino (npr.
izpirek bronha ali bronhoalveolni izpirek, biopsija
plju¢, punktat bezgavke). V prilogi sta dokumenta Na-
vodila o odvzemu in posiljanju kuznin za mikrobiolosko
diagnosticiranje pljucne in zunajpljucne tuberkuloze in
ostalih mikobakterioz ter Priporocila za odvzem in posi-
ljanje kuznin Klinike Golnik (Prilogi 1 in 2).
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2.2 Alergijska bronhopulmonalna mikoza

Na alergijsko bronhopulmonalno mikozo pomisli-
mo, ko ima bolnik pridruzeno astmo ali CF s pogostimi
poslabsanji in pogosto potrebo po sistemskih glukokorti-
koidih. Najpogostejsa entiteta je alergijska bronhopumo-
nalna aspergiloza (ABPA). Prisotna je krvna eozinofilija,
celokupni IgE so povisani, pozitivni so kozni vbodni te-
sti z alergenom plesni rodu Aspergillus ali kvasovk rodu
Candida ter specifi¢ni IgE in/ali IgG za glive rodu Asper-
gillus in/ali Candida. CT ima znacilno sliko.

2.3 Imunske pomanjkljivosti

Pri bolnikih s pogostimi okuzbami (npr. pogosti si-
nuzitisi, pogosta vnetja srednjega usesa, bronbhitisi,
ponavljajoc¢e se plju¢nice ter potreba po intravenskih
antibiotikih) je treba pomisliti na prisotnost imunske
pomanjkljivosti.

Pri odraslih bolnikih je treba najprej nujno izkljuciti
moznost sekundarne imunske pomanjkljivosti, ki je bi-
stveno pogostejsa. Med najpogostej$imi vzroki te oblike
pomanjkljivosti so okuzba z virusom HIV ter razli¢ne bo-
lezni, ki lahko povzrocijo sekundarno hipogamaglobuli-
nemijo. Sem spadajo maligne bolezni, ki zmanj$ajo tvorbo
protiteles IgG, kot na primer B-celi¢na limfoproliferativna
bolezen, kroni¢na limfocitna levkemija, limfom, mielom
in druge hematoloske maligne bolezni. Hipogamaglobu-
linemija lahko nastane zaradi izgube imunoglobulinov pri
boleznih ledvic, prebavil ali limfnega obtoka. Sekundarna
hipogamaglobulinemija se pogosto pojavi tudi po kemo-
terapiji in/ali zaradi uporabe dolocenih zdravil, kot so
bioloska zdravila, ki ciljajo na celice B (npr. rituksimab),
glukokortikoidi, mikofenolat, ciklofosfamid, sulfasalazin,
metotreksat, inhibitorji tirozinove kinaze, antiepileptiki
idr., ter po presaditvi organov (6).

Po izkljucitvi sekundarnih imunskih pomanjkljivosti
se je pri bolnikih z bronhiektazijami in pogostimi okuz-
bami treba opredeliti do primarnih imunskih pomanj-
kljivosti (PIP). Nekateri, na primer bolniki z navadno
spremenljivo imunsko pomanjkljivostjo (angl. com-
mon variable immunodeficiency, CVID), lahko simp-
tome prvi¢ razvijejo Sele v odrasli dobi. V veliki vecini
primerov gre za motnjo v delovanju protitelesnega dela
imunskega sistema, zaradi Cesar je treba pri sumu na PIP
dolociti serumske ravni protiteles IgG, IgM in IgA. Po-
membno je tudi dolo¢iti specifi¢ni protitelesni odziv ter
oceniti vrednosti specifi¢nih protiteles IgG proti tetanusu
in pnevmokoku ter oceniti porast protiteles 4-6 tednov
po cepljenju. Sum na primarno imunsko pomanjkljivost
postavimo, ¢e ima bolnik 2 ali ve¢ simptomov, opisanih v

Tabela 2: 10 opozorilnih znakov za primarno imunsko
pomanijkljivost pri odraslem bolniku. Ce sta prisotna
najmanj 2 opozorilna znaka, je treba pomisliti na primarno
imunsko pomanjkljivost (povzeto po Jeffrey Modell
foundation).

Opozorilni znaki za primarno imunsko pomanjkljivost

1. Najmanj 2 okuzbi srednjega usesa v enem letu.

2. Najmanj 2 okuzbi sinusov v enem letu, ob izkljuceni
alergiji.

3. Ena pljucnica letno najmanj 2 leti zapored.

4. Kroni¢na driska z izgubo telesne teze.

5. Ponavljajoce se virusne okuzbe, kot so nahodi, herpes,

bradavice, kondilomi.

6. Potreba po intravenskih antibiotikih za zdravljenje
okuzb.
7. Ponavljajoci se globoki ognojki na kozi ali ognojki v

notranjih organih.

8. Trdovratni soor ali glivicne okuzbe na kozi ali drugih
mestih.
9. Okuzba z normalno nenevarnimi atipi¢nimi

mikobakterijami.

10. Pozitivna druZinska anamneza za primarno imunsko
pomanijkljivost.

Tabeli 2. CVID se pojavlja s frekvenco priblizno 1/25.000
oseb. Tudi ostale, bolj redke oblike primarne imunske
pomanjkljivosti (pomanjkanje naravnih celic ubijalk, po-
manjkanje specificnega podtipa protiteles IgG, pomanj-
kanje protiteles IgA, avtosomno dominantni sindrom hi-
per-IgE, Goodov sindrom itd.), so lahko vzrok difuznih
bronhiektazij (7).

2.4 Cisticna fibroza

Cisti¢na fibroza je avtosomno recesivna genetska bo-
lezen, ki je posledica prisotnosti patogenih razli¢ic v ge-
nu CFTR. Ta bolezen spada med najpogostejse genetske
bolezni, pri ¢emer je incidenca ocenjena na priblizno
1/2.000 do 1/2.500 zivih novorojenckov. Zahvaljujo¢ $i-
rokemu presejanju novorojenckov je danes vedno manj
neodkritih primerov cisticne fibroze, vendar pa je pri
bolnikih, ki kazejo difuzne bronhiektazije, $e vedno po-
membno razmisljati o moznosti cisti¢ne fibroze. Simp-
tomi cisticne fibroze se lahko pojavijo ze v zgodnjem
otro$tvu. Poleg prizadetosti dihal imajo bolniki pogosto
sinuzitis, pomanjkanje eksokrine funkcije trebusne sli-
navke in tezave z neplodnostjo (prizadene moske v 95 %
primerov in Zenske v 20 % primerov). Kolonizirani so
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tudi z bakterijami, kot sta P. aeruginosa in S. aureus. Za
postavitev diagnoze se uporablja genetsko testiranje. Pri
posamezniku, pri katerem so prisotne difuzne bronhiek-
tazije, mora prisotnost ene patogene razlic¢ice v genu CF-
TR (prenasalstvo), ki je bila odkrita ob pregledu pogostih
mutacij v tem genu, spodbuditi razmisljanje o nadaljnjih
diagnosti¢nih korakih z namenom najti druge (redke) pa-
togene razlicice (8). Kljub temu je treba poudariti, da tudi
zgolj prenasalstvo — prisotnost le ene patogene razlicice
v genu CFTR - moc¢no poveca tveganje za bronhiektazije
v primerjavi s tveganjem, prisotnim v splosni populaciji.

2.5 Primarna diskinezija cilij

Primarna diskinezija cilij (PDC) predstavlja do 13 %
vseh vzrokov za bronhiektazije, odkrite v odraslem ob-
dobju. Ocenjena prevalenca PDC znasa okoli 1/10.000
prebivalcev v splosni populaciji. Najverjetneje pa te Ste-
vilke podcenijo realno stanje, saj se bolezen velikokrat
spregleda. Bolezen, ki nastane zaradi motenega delovanja
cilij in je na molekularni ravni posledica patogenih raz-
li¢ic v ve¢ kot 45 genih, se lahko izrazi Ze v perinatalnem
obdobju. Pri okoli 50 % posameznikov s PDC se zaradi
motenj v organogenezi in/ali motenj v migraciji organov
bolezen kaze kot kompleksna prirojena sr¢na napaka in/
ali kot sindrom motenj lateralnosti (npr. Kartagenerjev
sindrom). Ce pri bolnikih ne pride do prej omenjenih
morfoloskih sprememb ali te niso prepoznane, vecina
posameznikov s PDC obiskuje zdravnike zaradi ponav-
ljajocih se okuzb dihal (te povzrocijo razvoj bronhiekta-
zij), rinosinuzitisov, vnetij srednjega u$esa (z moznimi
motnjami sluha) itd. Pomemben klini¢ni znak PDC je
tudi neplodnost oz. znizana plodnost zlasti pri moskih.
Diagnozo postavimo z dolo¢anjem koncentracije eNO
skozi nos, ki je pri PDC znizana, pregledom biopsije ali
krtacenja zgornjih dihal (nosna sluznica, bronh) z elek-
tronskim mikroskopom in genetskim testiranjem. Tudi ti
bolniki so pogosto kolonizirani z bakterijo P. aeruginosa.

2.6 Pomanjkanje alfa-1-antitripsina

Bronhiektazije so prisotne pri priblizno 27 % bolni-
kov s to boleznijo.

2.7 Revmatoloske bolezni

Bronhiektazije se lahko razvijajo v sklopu sistemske
bolezni veziva in kronic¢ne vnetne ¢revesne bolezni. Kadar
bolniki z bronhiektazijami kazejo simptome teh bolezni,
je priporocljivo izvesti osnovne revmatoloske preiskave in
bolnika napotiti k ustrezni specialisti¢ni obravnavi.
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2.8 Sindrom rumenih nohtov

Sindrom rumenih nohtov je redka motnja limfnega
sistema, pri kateri so znacilni pocasi rastoci, trdi, distro-
fi¢ni nohti z rumenkastim odtenkom. Poleg tega sindrom
vkljucuje limfedem, plevralni izliv ter tudi bronhiektazije.

3 Diagnosticiranje

Priporodilo 2 (D)

Za diagnozo bronhiektazije so potrebni radioloski
znaki in klini¢ni simptomi.

Bronhiektazije iS¢emo pri bolnikih s produktivnim
kasljem, prisotnostjo bakterije Pseudomonas aeru-
ginosa v izkasljaju; hemoptizami in neproduktivnim
kasljem. Bronhiektazije iS¢emo tudi pri veckratno
dokazanih netuberkuloznih mikobakterijah v kulturi
izkasljaja.

O Kklini¢ni pomembnosti rentgenoloskih najdb, di-
agnosticiranju in spremljanju se opredeli specialist
pnevmolog.

3.1 Anamneza in klinicni pregled

Najpogostejsi simptomi bronhiektazij so: produktivni
kaselj, ki se pojavlja pri 80 % bolnikov, dispneja pri 60 % in
piskanje v prsnem ko$u pri 30 %, obcasne hemoptize pri
18-30 %. Anamnesti¢no lahko izvemo tudi za podatke o
pogostih okuzbah sinusov in spodnjih dihal v preteklosti
ter podatek o zmanj$ani plodnosti ter pridruzenih bole-
znih (pljuc¢ne, revmatoloske, gastroenteroloske bolezni).

Po vecini imajo ti bolniki v stabilnem stanju in tudi
ob blagih poslabsanjih normalne krvne izvide, sistemski
vnetni odgovor pa je prisoten le pri tezjih poslabsanjih.
Pri tak$nih bolnikih lahko diagnoza dolgo ¢asa ni prepoz-
nana ali pa jih vodijo z diagnozo KOPB.

Z avskultacijo lahko nad pljuci slis$imo piske ali poke.
Ob pregledu lahko opazimo beticaste prste, rumene noh-
te ali situs inversus.

3.2 Preiskava pljucne funkcije

Plju¢na funkcija je pri blagi obliki bolezni navadno
ohranjena. Pri napredovalih bronhiektazijah lahko pride
tako do zmanjsanja pretokov (FEV1) kot tudi do zmanj-
$anja plju¢ne kapacitete. V vedji raziskavi so dokazali,
da je 59 % bolnikov z bronhiektazijami imelo normal-
no plju¢no funkcijo. Najpogostej$a motnja je bila v 70 %
primerov ujetje zraka, v 56 % znizana difuzijska kapa-
citeta, v 41 % obstruktivna motnja ventilacije in v 16 %
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hiperinflacija. Restrikcija je bila prisotna samo v 8 % pri-
merov (10). Rezultat meritve plju¢ne funkcije ni odloci-
len za postavitev diagnoze bronhiektazij, zrcali pa resnost
bolezni.

3.3 Slikovne preiskave

Rentgenska slika prsnih organov (Rtg pc) je izhodisc-
na slikovna preiskava in izhodi$ce za oceno dinamike ob
poslabsanjih. Rtg pc ima majhno obcutljivost in specifi¢-
nost za dokazovanje bronhiektazij.

Rtg pc znaki bronhiektazij obsegajo:

o znak pecatnega prstana ($ir$i bronh z normalno
plju¢no arterijo v pre¢nem prerezu) vidimo na Rtg pc
le redko;

o poudarjen bronhovaskularni snop zaradi zadebelje-
nih sten bronhiektazij, ki skupaj z odsotnostjo ozanja
bronha lahko da vtis tra¢nic in se ob mukusni im-
pakciji spremeni v homogene radiopa¢ne tubularne
strukture, ki se vejijo;

o pri cisti¢cnih bronhiektazijah lahko vidimo cisti¢ne
prostore z zracno-tekocinsko ravnijo ali brez nje;

+ od spremljajocih znakov lahko opazimo znake hipe-
rinflacije ali atelektaze, tudi znake pljuc¢nice.

Racunalniska tomografija (CT) je zlati standard za
potrditev diagnoze, dokumentiranje izhodi$¢nega stanja,
oceno stanja ob hujsih zapletih in primerna za dolgoro¢-
no spremljanje.

CT protokol:

o Vec-detektorski CT- zajem celotne prostornine pljug,
debelina reza < 1 mm, omogoca poljubne multipla-
narne rekonstrukcije za optimalno oceno bronhov,
omogoca tudi tridimenzionalne rekonstrukcije za
boljsi prikaz z zrakom izpolnjenih bronhov in pod-
rocij z znizano prekrvitvijo oz. ujetim zrakom. Prei-
skavo opravimo v globokem zadrzanem vdihu, saj pri
slabem vdihu ali izdihu podcenimo stopnjo bronhiek-
tazij. Slikanje v izdihu ali med izdihom lahko odkri-
je znake bronhomalacije in ujetje zraka v pljucih.
Po presoji radiologa lahko pri sumu na bronhiektazije
in pri odsotnosti drugih alternativnih diagnoz opravi-
mo nizkodozni CT protokol s kositrnim filtrom; ta je
primeren predvsem za spremljanje.

o CT angiografija ob zapletu s hemoptizami za prikaz
izvora potencialno hipertrofi¢nih bronhialnih in dru-
gih sistemskih arterij pred morebitno selektivno angi-
ografijo in embolizacijo.

CT znaki bronhiektazij:

« Razmerje med $irino svetline bronha (notranji pre-
mer svetline; korigirati, e so zadebeljene stene, sicer
je svetlina lazno ozja) in prilezno plju¢no arterijo >
1-1,5 v pre¢ni ravnini, kar obicajno radiolog oceni
vizualno. Razmerje se lahko povecuje s starostjo, Pri
otrocih je obic¢ajno < 1. Razmerje je lahko spreme-
njeno tudi zaradi ozje ali $ir$e plju¢ne arterije (pri hi-
poksi¢ni vazokonstrikciji in plju¢ni hipertenziji), kar
lahko simulira ali prikrije bronhiektazije.

« Odsotnost ozenja svetline bronha (v 2 cm od cepitve
bronha).

o Vidnost bronha znotraj 1 cm od kostalne plevre ali
stik bronha z mediastinalno plevro.

+ Pogosti spremljajoci znaki:

o zadebeljene stene bronhov (subjektivna vizualna
ocena),

o sluzni ¢epi v svetlini bronhov,

o znaki mozai¢ne perfuzije Ze v vdihu in/ali znaki
ujetosti zraka na posnetkih v izdihu,

o zmanj$ana prostornina prizadetega dela pljuc,

o zadebeljen interlobularni pretin v prizadetih delih
pljuc.

Glede na CT znake lahko bronhiektazije razdelimo na
vec tipov:

o tubularne (cilindri¢ne);

o varikozne, ko je okvara stene izrazitejsa;

o cisti¢ne, ko je okvara stene najizrazitejsa; pri cisti¢ni
dilataciji obi¢ajno ne vidimo nadaljevanja bronha;

o trakcijske bronhiektazije niso posledica okvare stene
bronha, temve¢ brazgotinjenja plju¢ v okolici, bodisi lo-
kalno ob brazgotinjenju po okuzbi ali obsevanju ali di-
fuzno pri fibrozirajocih boleznih plju¢nega intersticija).

Stopnjo bronhiektazij ocenimo subjektivno vizualno
glede na razmerje med $irino bronha in plju¢no arterijo
(> 1 blage, 2-3 zmerne, > 3 izrazite) (3,11,12).

Na podlagi morfologije in umestitve bronhiektazij
(apikalne/bazalne, centralne/periferne) ter pridruzenih
znakov v parenhimu in mediastinumu na CT lahko do
dolocene mere sklepamo na mozni vzrok:

« bronhiektazije, ki prevladujejo v zgornjih in srednjih
delih plju¢: CF, sarkoidoza, ABPA, TB;
« bronhiektazije, ki prevladujejo v sprednjih delih plju¢:

NTM, po ARDS;

« bronhiektazije, prevladujoce v spodnjih plju¢nih rez-
njih: kroni¢na aspiracija, PDC, imunska pomanjklji-
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vost, plju¢na fibroza, pomanjkanje a-1 antitripsina,
idiopatske;

« centralne bronhiektazije: traheobronhomegalija, Wil-
liams-Campbellov sindrom;

« fokalne bronhiektazije: povnetna zoZitev bronha, en-
dobronhialni tumor, Swyer-James-Macleodov sindrom.

Opis CT sprememb pri nekaterih pogostejsih vzrokih
bronhiektazij:
o Cisti¢na fibroza (CF):

o Bronhiektazije v vseh reznjih, izrazitejSe centralno
in v zgornjih reznjih z razli¢no stopnjo mukusne
impakcije, hiperinflacija in mozai¢na perfuzija, po-
vecane hilarne in mediastinalne bezgavke, v napre-
dovali fazi znaki obremenitve desnega srca.

o Netuberkolozne mikobakterije (NTM):

o Prisotnost sprememb v srednjem reznju, neapikal-
nih delih zgornjih reznjev, levo predvsem lingula, in
superiornih segmentov spodnjih reznjev - opazimo
izpolnjene male dihalne poti, bronhiektazije s slu-
znimi Cepi, konsolidacije, redkeje veéje nodule, ki
lahko kavitirajo.

o NTM okuzba, ki je ne moreno razlikovati od
postprimarne TB (v zgornjih reznjih in/ali zgornjih
delih spodnjih reznjev prisotne konsolidacije s ka-
vitacijami, bronhiektazije, izpolnjene male dihalne
poti, nekalcinirani ali kalcinirani noduli, zmanj-
$an volumen prizadetih regij zaradi brazgotinjenja,
obbrazgotinski emfizem).

o Alergijska bronhopulmunalna aspergiloza (ABPA):

o Razrast glive povzroc¢i obilno izpolnjene svetli-
ne pogosto varikoznih, delno lahko tudi cisti¢nih
bronhiektazij centralno in v zgornjih reznjih, gosto-
ta mukusa pri ABPA je visja kot obi¢ajno, pridruze-
ne so lahko konsolidacije in atelektaze.

o Pomanjkanje a-1 antitripsina (AAT):

o Prisotnost bronhiektazij s hkratno prisotnostjo

znakov panlobularnega emfizema.
o Primarna diskinezija cilijev (PDC):

o Tubularne in/ali varikozne bronhiektazije spodnjih
2/3 plju¢ z bolj ali manj (odvisno od stopnje aktiv-
ne okuzbe) izpolnjenimi svetlinami, predvsem pa
izpolnjenimi malimi dihalnimi potmi (prisotne di-
fuzne zgostitve videza vejic s popki).

o Kadar gre za Kartagenerjev sindrom, je prisoten t.i.
situs inversus.

3.4 Bronhoskopija

Bronhoskopski pregled prihaja v postev pri lokalizi-
rani bolezni za izklju¢evanje endobronhialnih sprememb

STROKOVNI CLANEK

ali tujkov kot morebitnega vzroka bronhiektazij (3). Pri
sumu na ciliarno diskinezijo bronhoskopsko pridobimo
vzorec zgornjih dihalnih poti (nosna sluznica, bronhi-
alna biopsija) za pregled z elektronsko mikroskopijo.
Mesto bronhoskopije pri pridobivanju mikrobioloskih
vzorcev ni povsem jasno; razmislek je smiseln predvsem
pri sumu na okuzbo z NTM ob negativnih izkasljajih.

3.5 Laboratorijska diagnostika

Osnovne preiskave pri bolnikih s potrjenimi bronhi-
ektazijami so v Tabeli 3.

Tabela 3: Osnovne in specificne preiskave pri postavljeni
diagnozi bronhiektazije (1,2,8,9).

Osnovne in specificne preiskave

Osnovne Spirometrija z DLCO;
preiskave CT;
KKS, CRP, proteinogram;
IgG, IgM, IgA, IgE;
izkasljaj na patogene bakterije in
antibiogram;
izkasljaj na mikobakterije.

Sum na imunsko
pomanijkljivost

Napotitev h klinicnemu imunologu.

Sum na ABPA Celokupni IgE, kozni vbodni testi za
Aspergillus in/ali Candido;
IgE in IgG Aspergillus in/ali Candida.

Sumna NTM Izkasljaj na mikobakterije.

Sum na CF Genetske preiskave.

Sum na PDC Genetske preiskave.
Pregled z elektronskim mikroskopom
biopsije ali krtacenja zgornjih dihal
(nosna sluznica, bronh), znizan NO v
izdihanem zraku skozi nos.

Sum na Koncentracija AAT, genetske preiskave.

pomanjkanje AAT

Sum na Revmatoloske preiskave.

sistemsko

bolezen veziva

Sum na KVCB,
GERB

Napotitev h gastroenterologu.

Legenda:DLCO - difuzijska kapaciteta plju¢; CT - racunalniska
tomografija; KKS - kompletna krvna slika; CRP — C-reaktivni
protein; ABPA - alergijska bronhopulmunalna aspergiloza;
NTM - netuberkolozne mikobakterije; CF - cisti¢na fibroza;
PDC - primarna diskinezija cilij; AAT - alfa-1-antitripsin; KVCB -
kroni¢na vnetna Crevesna bolezen; GERB - gastroezofagealna
refluksna bolezen.
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3.6 Mikrobiologija

Priporocilo 3 (D)

Pri vseh bolnikih z bronhiektazijami je treba ob po-
stavitvi diagnoze in poslabsanjih odvzeti vzorce spo-
dnjih dihal za mikrobioloske preiskave.

Pri vseh bolnikih z bronhiektazijami je treba ob po-
stavitvi diagnoze in poslabsanjih odvzeti vzorce spo-
dnjih dihal za mikrobioloske preiskave.

Mikrobiolosko diagnosticiranje okuzb/kolonizacije
dihal pri bolnikih z bronhiektazijami v najvecji meri
temelji na neposrednem dokazovanju povzrociteljev,
kot so npr. Streptococcus pneumoniae, Haemophilus
influenzae, P. aeruginosa, Staphylococcus aureus, Mo-
raxella catharalis, enterobakterije in NTM v izkasljaju.

Pri bolnikih, ki ne izkasljujejo, je najboljsi priblizek
inducirani izkasljaj.

Za mikrobioloske preiskave pri bolnikih z bronhiek-
tazijami ni potreben bronhoskopski odvzem kuznine.
Ce je pri obravnavi bolnika z bronhiektazijami indici-
rana bronhoskopija, zdravnik ob tem lahko za mikro-
bioloske preiskave odvzame tudi kuznine, najveckrat
bronhoalveolni izpirek. Kuznine je treba odvzeti pred
zaCetkom antibioti¢nega zdravljenja.

Mikrobioloski laboratorij testira obcutljivost bak-
terijskih izolatov za protibakterijska zdravila v skladu
s smernicami evropske komisije za testiranje protimi-
krobne obcutljivosti EUCAST. Do prejema rezultatov
mikrobioloskih preiskav zdravnik pri izbiri antibiotika
uposteva rezultate prej$njih kuznin.

Osamitev in identifikacija NTM je v pristojnosti na
tem podrocju izkusenih laboratorijev. Za ta namen se
priporoc¢a odvzem 3 izkasljajev v 3 razli¢nih dneh.

Ob bronhiektazijah, ki so povezane s prebolelo
tuberkulozo in kroni¢nim kasljem s hemoptizami, je
treba pomisliti na razvoj aspergiloma, ki ga dokaze-
mo s slikovnimi diagnosti¢nimi preiskavami, mikro-
biolosko pa potrdimo s kulturo iz vzorcev spodnjih
dihal. Ob tem so izjemno povedne tudi imunoloske
preiskave s potrditvijo specifi¢cnih IgG in IgE proti
plesnim rodu Aspergillus. Ob prejemanju glukokor-
tikoidov in drugih stanjih, ki slabijo imunski odziv,
je treba pomisliti na razvoj invazivne aspergiloze ali
celo invazivne mukormikoze. Poleg kulture in nepo-
srednega barvanja na glivne strukture iz vzorcev spo-
dnjih dihal si pri diagnosticiranju pomagamo tudi z
molekularnimi preiskavami (PCR Aspergillus in PCR
Mucorales). Vzorci za slednje so primerni, ¢e gre za

bronhoskopsko odvzete vzorce spodnjih dihal. Mole-
kularne preiskave kombiniramo z dokazovanjem bi-
oloskih oznacitev, beta-D-glukana in galaktomanana
(2,8,13).

3.7 Katere bolnike napotiti h klinichemu
genetiku?

Na pregled h klini¢nemu genetiku napotimo bolni-
ke z difuznimi bronhiektazijami, pri katerih sumimo
na genetski vzrok bronhiektazij. Sum nam vzbudijo
dodatni simptomi/znaki, kot so npr. prisotnost priro-
jenih morfoloskih nepravilnosti (npr. prirojena sr¢na
napaka, situs inversus), emfizem, neplodnost, pozi-
tivna druzinska anamneza bronhiektazij ali drugi prej
opisani simptomi/znaki. Ob sumu na primarno imun-
sko pomanjkljivost (ponavljajoce se okuzbe) je treba
bolnika najprej poslati h klinicnemu imunologu.

3.8 Katere bolnike napotiti h klinichemu
imunologu?

Vsi odrasli bolniki, pri katerih obstaja sum na PIP,
potrebujejo pregled pri klini¢cnem imunologu, ki bo iz-
vedel dodatne specificne imunoloske preiskave. Glede
na resnost bolezni in ¢asovni potek bolnika napotimo
s primerno stopnjo nujnosti, bodisi redno ali hitro.
Bolnike s pogostimi okuzbami in znizano koncentra-
cijo protiteles (IgG pod 5 g/1), ki najverjetneje potre-
bujejo nadomescanje z imunoglobulini, napotimo kot
zelo nujne primere. Vse napotnice so triazirane, kar
omogoca optimalno organizacijo dela. Za to potrebu-
jemo informacije o $tevilu in vrstah okuzb, prebolelih
otroskih boleznih, cepljenjih in morebitnih zapletih po
cepljenju ter poteku okuzb v otro$tvu in odrasli dobi.
Pomembni so tudi podatki o morebitnih soc¢asnih av-
toimunskih ali malignih boleznih, izvidi drugih speci-
alistov, osnovni hemogram ter koncentracija protiteles
IgG.

4 Zdravljenje

Splosni cilji zdravljenja pri bolnikih z bronhiekta-
zijami so: zmanj$anje tveganja za poslabsanja, obvla-
dovanje simptomov kaslja in tezkega dihanja, izbolj-
$anje kakovosti Zivljenja, ohranitev plju¢ne funkcije
ter zmanj$aje umrljivosti. Zdravljenje je stopenjsko
(Tabela 4).
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Tabela 4: Stopenjsko zdravljenje bronhiektazij.

Stopenjsko zdravljenje

Korak 1 + Opredelitev osnovne bolezni.
+ Respiratorna fizioterapija.
+ Cepljenje.
« Takojsnje antibioti¢no zdravljenje ob
poslabsanju.

Korak 2 3 ali vec poslabsanj na leto
« Ponovna fizioterapevtova ocena.

+ Presoja glede mukoaktivnih substanc.

Korak 3 3 ali vec poslabsanj na leto
+ Potrjena prisotnost P. aeruginosa: inhalacijski
antibiotik ali makrolid.

+ Brez prisotnosti P. aeruginosa makrolidi.

Korak 4 3 ali vec poslabsanj na leto

+ Makrolid + inhalacijski antibiotik

Korak 5 vec kot 5 poslabsanj na leto

«+ Presoja glede ciklicne uporabe i.v. antibiotika
(na 2-3 mesece).

4.1 Nefarmakolosko zdravljenje

4.1.1 Respiratorna fizioterapija - opis tehnike in
pripomockov

Priporodilo 5 (A)

Vsem bolnikom, ki izkasljujejo, svetujemo redno iz-
vajanje respiratorne fizioterapije za ¢is¢enje izlockov
iz dihalnih poti.

Priporocilo 5 (D)

Priporo¢amo individualni izbor tehnik respiratorne
fizioterapije glede na stanje bolnika v stabilni fazi.

Vloga respiratorne fizioterapije pri bolnikih z bron-
hiektazijami je zmanj$anje simptomov in $tevila pos-
labsanj, zmanjsanje vnetja v plju¢ih, zmanjsanje tve-
ganja okuzb in izboljsanje kakovosti zivljenja bolnika
(2,14,15). Mednarodne smernice narekujejo ucenje
tehnik ¢iscenja dihalnih poti pri posameznikih z bron-
hiektazijami, kadar je prisoten kroni¢en produktivni
kaselj ali se pojavljajo tezave z izkasljevanjem (16). Re-
dno izvajanje tehnik respiratorne fizioterapije pri bol-
nikih v stabilni fazi bolezni se je izkazalo za uc¢inkovito
pri izbolj$anju izkasljevanja, telesni zmogljivosti in ka-
kovosti zivljenja (3).

Pri bolnikih z bronhiektazijami so izlo¢ki v dihalnih
poteh obilnejsi, sluz ima spremenjene fizikalno-kemic-
ne lastnosti, povecana je koli¢ina mucina, izlocki pa so
dehidrirani. Gosta sluz v dihalni poti lahko prispeva k
nadaljnji okvari le-te (14).

STROKOVNI CLANEK

Tabela 5: Respiratorna fizioterapija pri bolniku z

bronhiektazijami.

Respiratorna fizioterapija

Tehnike « Tehnike mobilizacije sluzi iz malih
izkasljevanja dihalnih poti:
poloZajno dreniranje, perkusija,
mehanicne vibracije, avtogeno
dreniranje, aktivni cikel dihanja.
+ Tehnike mobilizacije sluzi iz velikih
dihalnih poti:
kaselj t.i. huffing, pripomocki Acapella,
Flutter, PEP Threshold.

Dihalne vaje « Dihanje s trebusno prepono.
+ Dihanje za mobiliziranje prsnega kosa.
+ Dihanje skozi nos.
+ Dihanje s priprtimi ustnicami.
+ Elektri¢ni masator.

Telesna « Vzdrzljivostna vadba (hoja, kolo).
dejavnost « Vaje za krepitev misicne moci.

» Razteznevaje.

+ Tehnike varcevanja z energijo.

Trening moci .
inspiracijskih
misic

Pripomocki z nastavljivimi upori.

Obstajajo $tevilne tehnike in pripomocki za ¢is¢enje
dihalnih poti, ki mehansko sprostijo viskozne izlocke;
najbolj uporabljene tehnike v klini¢ni praksi so v Tabeli
5. Tehnike ¢is¢enja dihalnih poti izboljsajo ventilacijo,
zmanjsajo pogostost kaslja in odstranjujejo sluz in iz-
locke ter ohranjajo vzdrzljivost pri telesni dejavnosti
(17,18). Izbor tehnik ¢iscenja dihalnih poti mora teme-
ljiti na pogostosti in viskoznosti izlocka ter bolnikovi
zmoznosti uporabe tehnike ali pripomocka. Za dobro
sodelovanje bolnikov pri zdravljenju je klju¢nega po-
mena dobra poucenost bolnika o svoji bolezni in po-
menu ucinkovitega izkasljevanja izlo¢kov dihalnih po-
ti. Najbolje je, da bolnika tehniko izkasljevanja nauci
respiratorni fizioterapevt. Priporo¢amo vsaj dvakratni
obisk pri respiratornem fizioterapevtu ob postavitvi
diagnoze ter obnovitvene obiske ob poslabsanju ureje-
nosti bolezni.

V randomiziranih raziskavah so ocenjevali razli¢ne
metode tehnik izkasljevanja. Najpogosteje so preuce-
vali tehnike z oscilirajo¢imi ekspiracijskimi pripomoc-
ki, polozajnim dreniranjem, t.i. huffingom (zaklju¢na
tehnika izkasljevanja, pri kateri gre za forsirani izdih z
odprtim glotisom in izgovarjanjem glasu H) in aktiv-
ni cikel dihanja. Raziskave so potrdile u¢inkovitost teh
tehnik, niso pa ugotovile prednosti ene tehnike pred
drugo (14,17).

Ekspiracijskipripomockispozitivnim ekspiracijskim
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tlakom (PEP Threshold) in oscilacijami (Flutter in Aca-
pella) sprostijo izlocke s stene malih dihalnih poti in jih
premaknejo proti velikim dihalnim potem. Narocilnico
za pripomocek bolniku izda le¢e¢i pnevmolog. Pripo-
mockov PEP Threshold in Acapelle zaenkrat ni mogoce
predpisati na narocilnico.

V fazi akutnega zagona vnetja v bronhiektazijah pri-
porocamo izvajanje tehnik ¢is¢enja dihalnih poti dnev-
no vsaj 10-30 minut oz. do nastopa utrujenosti bolnika
ali dokler bolnik ne doseze 2 ¢istih huffov/¢istega kaslja
(16).

Ceprav so podatki iz raziskav o uéinkih izvajanja
tehnik c¢is¢enja dihalnih poti za obdobje 6 ali 12 mese-
cev omejeni, ugotovitve kazejo na zmanjsanje kaslja in
koli¢ine izlocka, izboljsanje kakovosti zivljenja, poveza-
ne z zdravjem, in zmanj$anje tveganja za poslabsanja.

4.1.2 Rehabilitacija in ocena prehranjenosti

Priporocilo 6 (A)

Priporo¢amo, da se bolniki z bronhiektazijami in
zmanj$ano telesno zmogljivostjo udelezijo strukturi-
ranega programa pljucne rehabilitacije ter vdomacem

okolju izvajajo redno telesno vadbo.

Priporo¢amo, da pri bolnikih z bronhiektazijami
kot del celostnega pregleda ocenimo tudi telesno de-
javnost in zmogljivost. Bolnikom z zmanjsano telesno
zmogljivostjo predlagamo, da se udelezijo strukturira-
nega programa pljucne rehabilitacije ter v domacem
okolju izvajajo redno telesno vadbo. Vsi ukrepi mo-
rajo biti prilagojeni bolnikovim simptomom, telesnim
zmoznostim in znacilnostim bolezni (2). Redna telesna
dejavnost dodatno prispeva k ¢is¢enju izlockov iz di-
halnih poti. Pri skupinskih vadbah je treba upostevati
moznost navzkrizne okuzbe s povzrocitelji bolezni di-
hal ter lo¢eno obravnavati bolnike, ki imajo kroni¢no
okuzbo z odpornimi bakterijami.

Ob pregledu bolnika predlagamo meritev telesne
mase (kg) in telesne visine (cm) ter izracun indeksa te-
lesne mase v kg/m? Priporocljivo je opraviti prehran-
sko presejanje s pomocjo vprasalnika ter oceniti stanje
prehranjenosti (MNA - mini prehranska anamneza ali
NRS 2002 vprasalnik (Prilogi 3 in 4)). Zazeleno je, da
pri prehransko ogrozenih bolnikih glede na rezultate
prehranskih vprasalnikov v timsko obravnavo vkljuci-
mo bolni$ni¢nega dietetika ali bolnika napotimo v cen-
tre za krepitev zdravja. Pri prehransko ogrozenih bolni-
kih z zniZano pusto telesno maso predpisemo enteralne
prehranske dodatke.
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4.1.3 Cepljenje

Priporocilo 7 (A)

Vsem bolnikom svetujemo cepljenje proti pnev-
mokokni okuzbi in sezonska cepljenja proti gripi in
covidu-19.

Bolniki z bronhiektazijami imajo vecje tveganje za
zaplete, katerim se s cepljenjem lahko izognemo ali vsaj
omilimo njihov potek.

Priporo¢amo cepljenje proti pnevmokoknim okuz-
bam z namenom zmanjs$ati tveganje za invazivni potek
pnevmokokne okuzbe. Cepljenje opravimo s cepivi in
po shemi v skladu z nacionalnimi priporocili.

Gripa pri bolnikih z bronhiektazijami poteka s huj-
$o klini¢no sliko, tezjim potekom in veéjo smrtnostjo.
Zato se priporoca redno sezonsko cepljenje proti gri-
pi s cepivom v skladu z nacionalnimi priporo¢ili (53).
Priporoceno je tudi cepljenje druzinskih ¢lanov proti
sezonski gripi.

Bolnikom in njihovim svojcem priporo¢amo tu-
di cepljenje proti covidu-19 v skladu z nacionalnimi
priporoc¢ili.

Vsa navedena cepljenja naj pnevmolog bolniku pri-
poroci in mu pojasni pricakovano korist; ¢e je mogoce,
pa kar sam opravi cepljenja. Raziskave namre¢ kazejo,
da je precepljenost kroni¢nih plju¢nih bolnikov vedja,
¢e jim cepljenje priporoci pnevmolog.

4.2 Farmakolosko zdravljenje

4.2.1 Mukokinetiki/mukolitiki

Priporodilo 8 (A)

Vsem bolnikom, ki kljub izvajanju tehnik ¢iS¢enja di-
halnih poti $e vedno kasljajo in izkasljujejo ali pa je
izkasljevanje oteZeno, svetujemo inhalacije s solnimi
raztopinami pred izvajanjem tehnik ¢is¢enja dihalnih
poti.

Priporodilo 8 (D)

Uporabimo lahko izotoni¢no ali hipertoni¢ne razto-
pine (od 0,9 do 7-odstotnim NaCl). U¢inkovitost z
naras¢anjem koncentracije soli najverjetneje narasca,
poslabsa pa se prenasanje.

Solne raztopine povecujejo koli¢ino izkasljanih iz-
lo¢kov (18-21). Hipertoni¢ne raztopine NaCl bolniki
tezje prenasajo kot 0,9-odstotnim NaCl zaradi drazenja
v zrelu in mozne bronhokonstrikcije. Zato prenasanje
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hipertoni¢nih raztopin vedno testiramo pod nadzorom
in 10 minut pred uporabo odredimo 200 pg salbutamo-
la (2 vpiha Ventolina). Tezje prenasanje pricakujemo
pri bolnikih s slabso plju¢no funkcijo (FEV1 pod 1000
ml) in ob prisotni bronhialni preodzivnosti (3). Ker na-
ras¢anje koncentracije aplicirane NaCl zagotavlja bolj-
$i ucinek na izkasljevanje in hkrati slabse prenasanje,
lahko za¢nemo s postopnim titriranjem koncentracije
raztopine NaCl, npr. 0,9-, 3-, 5,8- (1-molarna) do 7-od-
stotne, oz. razli¢ne koncentracije uporabimo glede na
trenutno klini¢no stanje, npr. z uporabo visjih koncen-
tracij ob poslabsanjih z izlo¢anjem veéje koli¢ine ali
gnojnosti sluzi (priporocilo, brez dokazov). Bolnika
poucimo o pravilnem vrstnem redu uporabe inhalacij-
ske terapije (Tabela 6).

Tabela 6: Casovno zaporedje uporabe inhalacijske terapije.
Povzeto po Polverino E, et al., 2017 (2).

Casovno zaporedje jemanja inhalacijske terapije

Bronhodilatatorji
Inhalacijski mukolitiki
Tehnike izkasljevanja

Inhalacijski antibiotiki

Priporocilo 9 (D)

Pri izbranih bolnikih, ki imajo tezave z izkasljevanjem
in slikovno dokazano prisotnostjo sluznih ¢epov, ter
pri tistih, pri katerih s standardnimi tehnikami cisce-
nja dihalnih poti nismo uspeli obvladati simptomov,

lahko preizkusimo dodatna mukoliti¢na sredstva.

Ob upostevanju trenutne prisotnosti zdravil na trgu
(leto 2023) so dosegljivi mukolitiki navedeni v Tabeli 7.

STROKOVNI CLANEK

Priporocilo 10 (A)

Uporaba inhalacijske dornaze alfa (dezoksiribonuk-
leaze) za mukoliticno delovanje se pri bronhiektazi-
jah, ki niso posledica CF, ni izkazala za koristno in
je lahko celo $kodljiva, saj v skupini z NCFB poveca
tveganje za poslabsanje plju¢ne funkcije in akutna
poslabsanja bolezni.

V multicentri¢ni randomizirani klini¢ni raziskavi
pri bolnikih z NCF bronhiektazijami so se izkazali slab-
$i izidi zdravljenja ob uporabi dornaze alfa (1,7-kratno
povecanje tveganja za akutna poslabsanja) (24). Mozna
izjema so bolniki s PDC, pri kateri uporaba dornaze za-
radi velike koli¢ine nevtrofilnih granulocitov v izkaslja-
ju lahko olajsa izkasljevanje. Uporabljamo jo po presoji
pri posameznih bolnikih s potrjeno ucinkovitostjo na
izkasljevanje (brez dokazov).

Zaradi majhnih in pomanjkljivih klini¢nih razi-
skav, ki so preucevale uporabo mukoliti¢nih sredstev,
je treba ucinek omenjenih ukrepov preizkusiti in pri
posameznem bolniku ovrednotiti. Pricakujemo lahko
tezave z zavzetostjo za zdravljenje, saj gre za zahtev-
ne postopke, ki terjajo veliko motiviranost, znanje in
opremo, predvsem pri tehnikah ¢iscenja dihalnih poti
s pripomocki in ob uporabi hipertoni¢nih raztopin (3).
Klju¢nega pomena so razlaga in izobrazevanje, pa tudi
soodlocanje bolnika samega.

4.2.2 Dolgodelujoci bronhodilatatorji in inhalacijski
glukokortikoidi

Priporodilo 11 (A)

Vsem bolnikom z astmo in KOPB priporocamo inha-
lacijsko zdravljenje v skladu s priporo¢ili za osnovno
plju¢no bolezen.

Tabela 7: Mukolitiki, dostopni na slovenskem trgu (3,22,23).

Acetilcistein - peroralno Fluimukan 600 mg Sumece tablete ali prasek za peroralno suspenzijo. 600 mg 2-krat dnevno

Bromheksin - peroralno Bisolvon 8 mg tablete 1 tableta do 3-krat dnevno

Bromheksin - inhalacijsko  Bisolvon, Pectodil 2 mg/ml inhalacijska raztopina* do 4 ml 3-krat dnevno

* Inhalacijskega manitola, karbocisteina ali erdosteina ni na voljo.
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Pri bolnikih, pri katerih so bronhiektazije pridruzene
astmi oziroma KOPB, predpisemo inhalacijsko zdravlje-
nje v skladu s priporocili za osnovno plju¢no bolezen
(2). Ni dokazov, da bi dolgodelujo¢i bronhodilatatorji
koristili bolnikom, ki nimajo reverzibilne obstrukcije.
Torej rutinski predpis pri vseh bolnikih z bronhiekta-
zijami ni upravicen; predlagamo predpis pri bolnikih s
pomembno dispnejo in obstruktivho motnjo ventilacije.
Dolgodelujo¢i antiholinergiki ne vplivajo pomembno na
simptome ali tveganje za poslabsanja.

Inhalacijskega glukokortikoida ne predpisemo pri
bolnikih, ki nimajo astme, saj ni dokazanih koristi (25),
lahko pa pride do pomembnih stranskih uc¢inkov: vecje
nagnjenosti k bakterijskim okuzbam ter ve¢jega tveganja
za okuzbo z netuberkuloznimi mikobakterijami (NTM).
Potencialna izjema so bolniki s povisano vrednostjo
eozinofilcev v krvi (> 300 / mikroliter), pri katerih so
raziskave pokazale zmanj$anje tveganja za akutna pos-
labsanja ob uporabi inhalacijskega glukokortikoida (26).

4.2.3 Inhalacijski, peroralni, intravenski antibiotiki

Priporocilo 12 (A)

Inhalacijske antibiotike z namenom preprecevati aku-
tnih poslabsanj uporabljamo pri posameznih izbranih
bolnikih, vendar le po vzpostavitvi redne uporabe hi-
pertoni¢nih solnih raztopin in rednem izvajanju teh-
nik za ¢is¢enje dihalnih poti.

Makrolidi so ucinkovita zdravila za zmanjsevanje
tveganja akutnih poslabsanj. Zaradi moznih zapletov
in povecanja bakterijske odpornosti jih uporabljamo
premisljeno, ko je iz¢rpano ukrepanje s ciS¢enjem
dihalnih poti in z uporabo hipertoni¢nih solnih raz-
topin, oz. pri bolnikih, ki teh ukrepov preverjeno ne

prenasajo ali jih ne zmorejo izvajati.

Inhalacijski antibiotiki trenutno niso registrirani za
uporabo pri bronhiektazijah, ki niso posledica CF, saj se
je izkazalo, da so ucinki na preprecevanje akutnih pos-
labsanj bolezni skromni, zelo verjetno pa se tudi poveca
bakterijska odpornost (27). Poleg tega gre za zahtevno
zdravljenje s slabsim sodelovanjem bolnika, slabim pre-
nasanjem in visokimi stroski zdravljenja. Dokazano je,
da uporaba inhalacijskih antibiotikov zmanjsa bakterij-
sko breme in doseze majhno (RR 0,81, 95 % IZ 0,69-
0,97), vendar statisticno znacilno zmanj$anje pogosto-
sti poslabsanj brez klinicno pomembnega izboljSanja
kakovosti Zivljenja pri bolnikih z bronhiektazijami in
kroni¢no kolonizacijo dihalnih poti s P. aeruginosa (27).
Pozitivni ucinki so sorazmerni z bakterijskim breme-
nom v izkasljaju. Z veliko verjetnostjo pa tudi uporaba
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hipertoni¢nih raztopin oz. u¢inkovito ¢is¢enje dihalnih

poti zmanjsata gostoto bakterij oz. kolonizacijo z njimi.

Kroni¢na uporaba peroralnih makrolidov neodvisno
od kolonizacije dihalnih poti z bakterijami pomembno
zmanjsa pogostost poslabsanj (RR 0,49, 95 % 1Z 0,36-
0,66), vpliva tudi na simptome in izboljsa kakovost ziv-
ljenja (28). Predpogoj za kroni¢no uporabo antibiotikov
pri obvladovanju tveganj za poslab$anja je optimalno
zdravljenje bolezni, ki je povzrocila bronhiektazije, in
redno izvajanje tehnik ¢iS¢enja dihalnih poti vsak dan.
1. Bolniki brez kroni¢ne kolonizacije z bakterijo P. ae-

ruginosa

a) Pri bolnikih, ki imajo ponavljajoca se poslabsanja
(3 ali ve¢ poslabsanj na leto) in nimajo okuzbe s P. aeru-
ginosa, po optimizaciji tehnik izkasljevanja predlagamo
preventivno zdravljenje z makrolidnim antibiotikom
(azitromicin 250 mg/dan ali 500 mg 3-krat tedensko).

b) Zdravljenje z inhalacijskim antibiotikom je lahko
smiselno tudi pri bolnikih, ki niso okuzeni s P. aerugi-
nosa in pri katerih je peroralna antibioti¢na profilaksa
kontraindicirana, je ne prenasajo ali ni u¢inkovita.

c) Pred zacetkom dolgotrajnega zdravljenja z makro-
lidi odvzamemo kulture izkasljaja, da izklju¢imo okuz-
bo z NTM (negativen izkasljaj vsaj enkrat, odsotnost
sprememb, sumljivih za NTM okuzbo na HRCT) ter
preverimo kontraindikacije za predpis makrolida (mo-
tnje sluha, motnje repolarizacije miokarda v EKG). Med
zdravljenjem z azitromicinom priporo¢amo obdobno je-
manje izkasljaja za NTM (enkrat na 6 mesecev ter vedno
ob zagonu vnetja v bronhiektazijah) in kontrolo EKG.

2. Bolniki s kroni¢no kolonizacijo z bakterijo P. aeru-
ginosa
a) Pri bolnikih s 3 ali ve¢ poslabsanji na leto predla-

gamo terapevtski poskus inhalacijskega antibiotika ali

vzdrzevalno zdravljenje z makrolidi (Tabela 8) (2,28,29).
b) Predpogoj za predpis inhalacijskega antibiotika

je dokazano redno izvajanje tehnik izkasljevanja (vsaj

2-krat na dan).

¢) Bolnikom, ki imajo P. aeruginosa v izkasljaju in ne
morejo jemati inhalacijskega antibiotika, lahko koristi
zdravljenje s peroralnimi makrolidi (28).

Zaradi tveganja za pojav bronhospazma (pri 10-25 %
bolnikov) ob uporabi inhalacijskih u¢inkovin, pred tem
uporabimo hitrodelujo¢i bronhodilatator (salbutamol,
formoterol pri bolnikih, ki slednjega sicer jemljejo kot
kroni¢no terapijo).

3. Pribolnikih z optimizirano terapijo, pri katerih kljub
temu pride do 5 ali ve¢ poslab$anj na leto, pride v
postev cikli¢no intravensko dajanje antibiotikov. Od-
lo¢itev za zdravljenje se sprejme na konziliju pnev-
mologov in infektologov. (D)
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Tabela 8: Inhalacijski antibiotiki.

STROKOVNI CLANEK

I e T S I S

Colixin®, Colomycin® - 1 milijon
enot - prasek za pripravo raztopine za
nebulizacijo

Colobreathe® - 1,7 milijona enot /
kapsulo - prah z vdihovalnikom

Bramitob - 300 mg/4 ml - raztopina za
nebulizacijo

Tobi Podhaler - 28 mg - prasek za
inhaliranje v kapsulah

1 kapsulo podihati s priloZzenim
vdihovalnikom Turbospin 2-krat dnevno

300 mg podihati z nebulizatorjem 2-krat
dnevno

4 kapsule podihati z 2 vdihoma s pomocjo
vdihovalnika Podhaler 2-krat dnevno

1 milijon enot 2-krat dnevno
Uporabljati samo sveZe pripravljeno
raztopino!

Kontinuirano ali
s prekinitvami

S ciklusi 1 mesec z /
1 mesec brez zdravila

S ciklusi 1 mesecz/
1 mesec brez zdravila

*Nobeno od zdravil ni registrirano za zdravljenje bolnikov z NCF bronhiektazijami.

4.2.3.1 Trajanje in spremljanje zdravljenja z antibiotiki

Dolgotrajno zdravljenje z antibiotiki pri bolnikih z
bronhiektazijami predpise in vodi specialist pnevmolog
na terciarni ravni na podlagi natan¢ne presoje tveganja
za zagone vnetja, mikrobioloske preiskave izkasljaja,
bolnikovega sodelovanja z ostalimi elementi zdravljenja
ter ocene kontraindikacij. Potrebna je ocena ucinka po
6 mesecih zdravljenja in odlo¢itev o nadaljevanju glede
na izkazano ucinkovitost.

Pri predpisu makrolidov smo previdni zaradi mo-
znih nezelenih ucinkov, od katerih je moteca driska, ne-
varni pa so sicer redke motnje repolarizacije miokarda
in poslabsanje sluha in/ali ravnotezja. Pred predpisom
in med zdravljenjem izmerimo dobo QTc v EKG, pri
kroni¢nem jemanju smo pozorni tudi na so¢asen pred-
pis zdravil, ki imajo podobne ucinke; bolnike in njihove
svojce pa opozorimo na pozornost glede morebitnega
poslabsanja sluha oz. ravnotezja (30).

4.2.4 Zdravljenje okuzbe z netuberkuloznimi
mikobakterijami (NTM)

Priporocilo 13 (D)

Za antimikrobno zdravljenje se odlo¢amo samo pri
kliniécno pomembni netuberkulozni mikobakterijski
plju¢ni bolezni (NTM-PB).

Pred zacetkom zdravljenja je poleg diagnosti¢nih me-
ril treba upostevati tudi dejavnike, ki vplivajo na us-
peh zdravljenja (vrsta in obc¢utljivost netuberkuloznih
mikobakterij, soobolevnost bolnika, medsebojno
uc¢inkovanje zdravil in sodelovanje bolnika).
Odlocitev za zdravljenje sprejme multidisciplinarni
konzilij za mikobakterije.
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Zaradi dolgotrajnega polimikrobnega zdravljenja,
pogostih stranskih u¢inkov protimikrobnih zdravil, ste-
vilnih interakcij med zdravili in ob moznih ponovitvah
bolezni se pri¢akuje slabso zavzetost bolnikov. Zato je
odlocitev glede protimikrobnega zdravljenja individual-
na. Sprejme jo konzilij za mikobakterije z upostevanjem
vseh omenjenih dejstev in meril za postavitev diagnoze
NTM-PB. Na podlagi mnenja konzilija bolniku predpi-
$emo ustrezen rezim protimikrobnega zdravljenja. Vsi
bolniki, ki prejemajo amikacin, za¢nejo zdravljenje v
bolnisnici, ostali lahko tudi ambulantno. Vse bolnike z
NTM-PB, ki prejemajo protimikrobna zdravila, se vodi
v ambulantah za mikobakterije na terciarni ravni.

Zdravljenje vklju¢uje nefarmakoloske ukrepe (opus-
titev kajenja, redna toaleta dihal in respiratorna fizio-
terapija, uzivanje energijsko bogate hrane) in farma-
kolosko zdravljenje. Za zdravljenje NTM uporabljamo
nekatera protituberkulozna zdravila prvega in drugega
reda, makrolide, kinolone in aminoglikozidne antibio-
tike. Ve¢inoma bolnik prejema zdravila vsak dan, pero-
ralno, razen amikacina, ki ga lahko dajemo v inhalaci-
jah ali parenteralno vsak dan ali ob¢asno (31).

Kombinacija protimikrobnih zdravil je odvisna
od vrste izolirane NTM in razsirjenosti mikobakterij-
ske bolezni ter obcutljivosti izoliranih NTM na pro-
timikrobna zdravila (Tabela 9). V zadnjem obdobju
zdravljenje zacenjamo po prejetju testa obcutljivosti, saj
se Ze pojavljajo odporne oblike NTM. Pri izbiri protimi-
krobnih zdravil upostevamo tudi ostale bolezni bolnika
in prejemanje ostalih zdravil, da se izognemo moznim
interakcijam med zdravili (31).

Uspesnost zdravljenja spremljamo ves ¢as zdravljenja
tudi radiologko in bakteriolosko. Ce po ve¢mese¢nem
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Tabela 9: Primer sheme mikrobnih zdravil pri NTM-PB,
povzroCeni z Mycobacterium avium, ki je najpogostejSi
povzrocitelj klinicno pomembnih NTM-PB v Sloveniji.

Blaga oblika rifampicin 600 mg 3-krat tedensko,
NTM-PB, etambutol 25 mg/kg TT 3-krat tedensko,
povzrocCene z M. azitromicin 500 mg 3-krat tedensko ali
avium klaritomicin 2 x 500 mg 3-krat tedensko.

Hujsa oblika rifampicin 600 mg na dan,

NTM-PB, etambutol 15 mg/kg TT na dan,
povzrocene z M. azitromicin 250 mg na dan ali
avium klaritromicin 500 mg 2-krat na dan,

amikacin (prve mesece) iv. ali inhalacije.

Legenda: NTM-PB - netuberkulozna mikobakterijska pljucna
bolezen.

zdravljenju ne pride do negativizacije kultur izkasljaja
in/ali radioloskega regresa sprememb, je treba opraviti
HRCT in ponoviti test obcutljivosti NTM zaradi moz-
nosti pojava sekundarne rezistence.

Zdravljenje NTM-PB traja ve¢ mesecev in ga lahko
zaklju¢imo leto dni po negativizaciji pozitivnih kultur
izkasljaja, a ob odsotnosti respiratornih in sistemskih
znakov in ob regresu radioloskih sprememb. Po konca-
nem zdravljenju je smiselno, da bolnik opravi kontrolni
HRCT.

Vse bolnike po kon¢anem zdravljenju redno sprem-
ljamo, prvo leto na 6 mesecev, nato enkrat letno. Bolni-
ke spremljamo radiolosko in bakteriolosko.

Ce se v vmesnem ¢asu ponovno pojavijo respiratorni
simptomi, je potrebna predc¢asna kontrola z radiolosko
kontrolo in odvzemom ustreznih kuznin na NTM.

4.3 Kirursko zdravljenje in presaditev pljuc

Priporocilo 14 (D)

Kandidati za resekcijo plju¢ so bolniki z lokalizirano
obliko bolezni, pri katerih vztrajajo simptomi kljub
optimalnemu konzervativnemu zdravljenju, ali bolni-
ki s ponavljajo¢imi se hemoptizami.

Kandidate za kirursko zdravljenje naj obravnava mul-
tidisciplinarni tim, ki ga sestavljajo pnevmolog, radi-

olog, torakalni kirurg in anesteziolog.

Kirursko zdravljenje je na mestu pri bolnikih z lo-
kalizirano obliko bolezni (omejeno na rezenj), pri ka-
terih vztrajajo simptomi (ponavljajoce okuzbe) kljub
optimalnemu konzervativnemu zdravljenju (2,3). Cas
kirurskega zdravljenja nekatere smernice priporocajo
po letu dni zdravljenja, ¢eprav meja ni jasna. Kandidati
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za kirursko zdravljenje so tudi bolniki s ponavljajoci-
mi se ali masivnimi hemoptizami ne glede na uspesnost
embolizacije bronhialnih arterij. Difuzno obliko bolez-
ni z obojestransko prizadetostjo pljuc je mozno zdraviti
z obojestransko transplantacijo pljuc.

Priporocdljivo je, da kandidate za kirursko zdravljenje
obravnava multidisciplinarni tim, ki vklju¢uje pnevmo-
loga, radiologa, torakalnega kirurga in anesteziologa.
Med pripravo na poseg sta za uspeh operacije klju¢nega
pomena ustrezna ocena funkcionalnega in prehranske-
ga statusa bolnika ter antibioticno zdravljenje. Daljse
antibioticno zdravljenje pred operacijo je Se posebno
pomembno pri okuzbah z mikobakterijami, pri katerih
je povecano tveganje za hude zaplete po operaciji (npr.
bronhoplevralna fistula).

Cilj kirur$kega zdravljenja je popolna resekcija
prizadetih bronhov in parenhima plju¢, kar je mozno
doseci le z anatomsko resekcijo plju¢ (lobektomija, se-
gmentektomija). Popolna odstranitev bronhiektazij je
namre¢ povezana z zmanj$ano verjetnostjo ponovitve
bolezni. Robna resekcija ni primerna oblika kirurskega
zdravljenja. V vecini primerov pljuca reseciramo vide-
otorakoskopsko, le redko je potrebna torakotomija. Od
kirurskih zapletov so najpogostejsi pooperativni pnev-
motoraks, empiem in bronhoplevralna fistula.

Kandidati za obojestransko transplantacijo plju¢ so
bolniki z difuzno obliko bolezni, ki so stari pod 65 let in
imajo FEV1 < 30 %, ter bolniki s slabo plju¢no funkcijo
(FEV1 < 40-50 %) in vsaj enim od dejavnikov: masivne
hemoptize, sekundarna plju¢na hipertenzija (sistoli¢ni
tlak v PA > 50 mm Hg), hitro napredovanje simptomov,
hipoksemija, hiperkapnija (PaCO2 > 50 mm Hg), 6-mi-
nutni test hoje < 400 m, 2 poslabsanji na leto, ki zahteva-
ta parenteralno antibioti¢no zdravljenje in predihavanje
s pozitivnimi tlaki (32).

4.4 Zdravljenje s kisikom na domu, NIV na domu

Priporodilo 15 (B)

Vsem bolnikom s kroni¢no hipoksemijo (pO2 < 7,
3kPa ali < 8kPa z znaki kroni¢nega plju¢nega srca ali
sekundarne eritrocitoze) svetujemo predpis TZKD.
Priporodilo 15 (D)

Neinvazivno predihavanje na domu predpisemo
izbranim bolnikom s hiperkapni¢nim dihalnim
popusdcanjem.

Ko napredovala bolezen plju¢ zaradi bronhiekta-
zij privede do kroni¢nega dihalnega popuscanja, je na
mestu trajno zdravljenje s kisikom na domu (TZKD).
Merila za predpis in cilji so identi¢ni kot pri bolnikih
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s KOPB (3,33). Pricakovana korist TZKD je izbolj$anje
kakovosti Zivljenja in izbolj$ano prezivetje bolnikov.

Ce bolnik razvije hiperkapni¢no dihalno popusca-
nje, je smiselno opraviti oceno primernosti uvedbe
neinvazivnega predihavanja na domu. Najvecéjo korist
imajo zlasti bolniki, ki imajo simptome in/ali so nagnje-
ni k poslabsanjem.

4.5 Podpora ob koncu Zivljenja

V kon¢ni, napredovali fazi bolezni je obravnava bol-
nika usmerjena v lajsanje simptomov, predvsem hudega
dusenja, ki se v tem obdobju bolezni pojavlja ob naj-
manjsih telesnih naporih, in nadleznega kaslja; bolniki
so telesno opesani, so v paliativni oskrbi ali blizu konca
zivljenja. Potrebna je celostna, na posameznika osredo-
tocena multidisciplinarna obravnava, ki si prizadeva za
obvladovanje simptomov in izbolj$anje kakovosti zivlje-
nja. Zazeleno je obvladovanje simptomov v domacem
okolju. Za lajsanje hude dispneje uporabljamo morfin-
ske pripravke, v nasem okolju predvsem v obliki mor-
finskih kapljic, izjemoma pa tudi v obliki tablet.

Pomemben cilj obravnave je ustrezna komunikacija
z bolnikom in njegovimi svojci, ki mora biti ob sposto-
vanju osebnih vrednot in prepric¢anj bolnika in svojcev
jasna glede izida bolezni in trenutnih ciljev oskrbe ter
nacrtovanja nadaljnje oskrbe (33,34).

5 Specificna terapija pri dolocenih skupinah
bolezni

5.1 Specificni preventivni ukrepi

Specifi¢ni preventivni ukrepi za preprecevanje na-
predovanja bronhiektazij so vedno povezani z osnovno
boleznijo, ki povzroca nastajanje bronhiektazij.

Pri cisti¢ni fibrozi smo nedavno dobili prebojno
zdravljenje s specifi¢cnimi modulatorji beljakovine CF-
TR (35). Prav tako imamo moznost zdravljenja po-
manjkanja ATT z nadomes¢anjem cistega ATT1, prido-
bljenega iz ¢loveskega seruma, obetajo pa se tudi nove
moznosti zdravljenja, vklju¢no z gensko terapijo (36). S
korekcijo osnovne motnje se v obeh primerih upocas-
nijo tako reko¢ vsi mehanizmi nastajanja bronhiektazij.
Tako pomembno vplivamo na vse cilje zdravljenja.

Pri drugih razlogih za nastajanje bronhiektazij po-
dobnega specifi¢nega zdravljenja (zaenkrat) $e ni, je pa
vedno klju¢nega pomena zdraviti osnovno bolezen, ki
povzroca tudi napredovanje bronhiektazij (Tabela 1).
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5.2 Zdravljenje in preprecevanje poslabsanj

Tudi pri zdravljenju in preprecevanju poslabsanj
je treba vedno pomisliti, da je morda dodatni razlog
poslabsanja tudi poslab$anje osnovne bolezni, ki jo je
treba zato ustrezno zdraviti. Velikokrat moramo zaradi
osnovne bolezni in/ali zdravil zanjo individualno prila-
goditi sicer priporoc¢ene sheme zdravljenja in preprece-
vanja poslabsanj. Ce je npr. bolnik imunkompromitiran
zaradi osnovne bolezni in/ali zdravil za osnovno bole-
zen, je treba individualno prilagoditi sicer priporoceni
nacin zdravljenja z antibiotiki (tako izbor kot trajanje
zdravljenja).

Pri preprecevanju poslabsanj je treba priporocene
sheme prilagoditi po priporocilih za zdravljenje osnov-
ne bolezni. To $e posebej velja za cisti¢no fibrozo in pri-
marno diskinezijo cilij. Podroben opis prilagoditve je
dostopen v priporocilih za zdravljenje obeh bolezni in
presega obseg tega prispevka (2,3).

6 Akutna poslabsanja

Priporodilo 16 (D)

Akutno poslabsanje vnetja v bronhiektazijah je pred-
vsem klinicna diagnoza. Klju¢nega pomena je, da
bolnik ob poslabsanju pred zacetkom antibioti¢nega
zdravljenja odda izkasljaj na mikrobioloske preiskave.
Laboratorijske in slikovne preiskave nam le dodatno
pomagajo pri opredelitvi poslabsanj.

6.1 Opredelitev poslabsanja

Akutno poslabsanje vnetja v bronhiektazijah se po
navadi pojavi v nekaj dneh. Klini¢no so prisotni zna-
ki v zvezi z dihali: ojac¢anje kaslja, sprememba barve in
koli¢ine izka$ljaja, izrazitejse piskanje v prsnem kosu,
dispneja, mozne so hemoptize. Lahko so prisotni tudi
sistemski znaki, npr. vro¢ina, mrzlica, utrujenost (2,3).
Diagnoza akutnega poslabsanja vnetja v bronhiektazi-
jah je predvsem klini¢na. Rezultati osnovnih labora-
torijskih preiskav so lahko v mejah normale, lahko pa
so povisani vnetni parametri (prokalcitonin, CRP, lev-
kocitoza). Tudi rentgenogram prsnih organov je lahko
brez dodatnih sprememb. Pomembne so mikrobioloske
preiskave, predvsem pregled izkasljaja pred uvedbo an-
tibiotika (1,37). Izkasljaj posljemo na preiskave tako na
patogene bakterije kot tudi na NTM.
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Poslabsanja bolezni zmanjsujejo kakovost Zivljenja,
vplivajo na upad plju¢ne funkcije in skrajsujejo prezi-
vetje. Najbolj pogosti vzroki za poslabsanje so okuzbe
z bakterijami, virusi ter onesnazenje zraka. Pomembno
vlogo igra tudi imunski sistem gostitelja.

Klju¢ni dejavniki, ki vplivajo na razvoj zagona vne-
tja v bronhiektazijah, so kroni¢na okuzba dihalne poti
z dolocenimi patogeni, vnetje, moteno delovanje mu-
kociliarnega aparata in strukturne spremembe v pljuc-
nem parenhimu. Vnetje v bronhiektazijah je primarno
nevtrofilne narave. Pri zagonu vnetja v bronhiektazijah
gre za zacarani krog med prej nastetimi dejavniki. Zato
je zdravljenje zagona vnetja v bronhiektazijah zahtev-
no in zahteva nefarmakoloski ter farmakoloski pristop
(38-41).

Priporo¢ilo 17 (B)

Najpogostejsi vzrok za poslabsanja vnetja v bronhi-
ektazijah so okuzbe z bakterijami. Zato je klju¢nega
pomena, da pred uvedbo antibioti¢nega zdravljenja
bolnik odda izkasljaj za pregled na patogene povzro-
Citelje. Zacetna izbira antibioti¢ne terapije mora biti
individualna, usmerjena glede na izoliranega povzro-
Citelja iz zadnjega izkasljaja bolnika, oz. izkustvena,
Ce gre za prvo poslabsanje ali ¢e ne moremo pridobiti
izvida predhodnega izkasljaja. Nadaljevanje antibi-
oti¢nega zdravljenja nato prilagodimo obcutljivosti
izoliranega mikroorganizma. Poleg farmakoloskega
zdravljenja je nujno, da bolnik izvaja tudi nefarmako-

loske ukrepe.

6.2 Antibioticno zdravljenje akutnega poslabsanja
zagona vnetja v bronhiektazijah

Bakterijske okuzbe so najpogostejsi vzrok za poslab-
$anja vnetja v bronhiektazijah. Zato je potrebna uvedba
antibiotika (Tabela 10). Pred uvedbo antibioti¢ne tera-
pije naj bolnik odda nov izkasljaj za pregled na patogene
povzrocitelje. Antibiotik uvedemo takoj, in sicer glede
na predhodne antibiograme (¢e obstajajo), ob izolaciji
patogena pa antibioticno zdravljenje prilagodimo gle-
de na antibiogram. Kadar ni na voljo podatka o pred-
hodnem izolatu, se odlo¢imo za izkustveno zdravljenje
(Tabela 11) (2).

Vzporedno z uvajanjem antibioti¢ne terapije preve-
rimo rednost izvajanja respiratorne fizioterapije. Le-to
na novo spet uvedemo, ¢e je bolnik ne izvaja ali jo je
opustil. Mnogokrat je poslabsanje posledica opustitve
in/ali nerednosti izvajanja respiratorne fizioterapije.
Priporo¢amo, da pou¢imo bolnika o bronhiektazijah in
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znakih poslabsanja (3).

V vedini primerov za zdravljenje akutnega zagona
vnetja v bronhiektazijah priporo¢amo 14-dnevno anti-
bioti¢no terapijo. Ob blagi klini¢ni sliki, hitrem izbolj-
$anju in nekaterih povzrociteljih — npr. S. pneumoniae
— lahko cas zdravljenja skrajsamo (2). V vecini prime-
rov zadostuje peroralni antibiotik, ¢e je to sprejemljivo
glede na obcutljivost povzrocitelja in klini¢no sliko. Ce
se stanje bolnika po 14 dneh ne popravi, je potrebna
natancna ocena stanja in oddaja novega izkasljaja. Pri-
porocamo, da za posameznega bolnika zagotovimo sle-
dljivost izoliranih povzrociteljev in njihovo obcutljivost
za antibiotike: bodisi z zapisom na kartoncku (v Prilogi)
ali z zanesljivim vpisom podatka v zdravstveni informa-
cijski sistem.

6.3 Protimikrobna terapija v posebnih okoliscinah

Priporodilo 18 (D)

Pri bolnikih, ki imajo akutni zagon vnetja v bronhiek-
tazijah in imajo prvi¢ izolirano bakterijo P. aerugino-
sa, priporo¢amo 14-dnevno peroralno oz. intravensko
antibioti¢no zdravljenje in nato poskus 3-mesecne
eradikacijske terapije z inhalacijskimi antibiotiki. Pri
bolnikih s kroni¢no kolonizacijo z bakterijo P. aerugi-
nosa izkoreninjenje bakterije ni na mestu.

Pri bolnikih, ki imajo 5 ali ve¢ poslabsanj letno, priha-
ja v postev tudi intravensko antibioti¢no zdravljenje
na 2-3 mesece glede na predhodne izolate. O uvedbi
terapije je nujno predhodno mnenje konzilija (pnev-
molog, infektolog, mikrobiolog).

6.3.1 Eradikacijsko zdravljenje bakterije
Pseudomonas aeruginosa

Z izrazom eradikacija oznacujemo poskus antibio-
ti¢nega zdravljenja po shemah, ki ve¢inoma vsebujejo
inhalacijske antibiotike, s katerimi skusamo bakterijo
iz dihalnih poti izkoreniniti, vendar je to izjemno tez-
ko doseci. ERS priporoca eradikacijsko zdravljenje pri
bolnikih z bronhiektazijami, pri katerih smo prvi¢ do-
kazali P aeruginosa, saj je okuzba s to bakterijo, ki pos-
tane kroni¢na, dejavnik tveganja za slabsi potek bolezni.
Podatkov glede dobrobiti takega zdravljenja je malo.
Eradikacijski poskus pri kroni¢ni okuzbi s P. aeruginosa,
pri kateri je bakterija prisotna ze ve¢ let, bo le manj ver-
jetno uspes$en. Upostevati je treba tudi stranske ucinke
eradikacijske terapije in predvsem razvoj odpornosti in
moznost dodatnih okuzb z veckratno odpornimi bak-
terijami (2).
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Tabela 10: Povzroéitelji akutnih poslabsanj vnetja v bronhiektazijah ter terapija prvega in drugega reda. Povzeto po

Calverley P, et al., 2021 (3

Povzrocitelj Terapija prvega reda Trajanje | Terapija drugega reda Trajanje
terapije terapije

Streptococcus pneumoniae  Amoksicilin 1000 mg na 8 ur

H. influenzae- beta
laktamaza negativen

Amoksicilin 1000 mg na 8 ur

H.influenzae- beta
laktamaza pozitiven

Amoksicillin / klavulanska kislina
1000 mg na 12 ur

Moraxella catarrhalis Amoksicillin / klavulanska kislina

1000 mg na 12 ur

Staphylococcus aureus
(MSSA)

Flukloksacilin 1000 mg na 6 ur

Staphylococcus aureus
(MRSA) per os th.

TMP/SMX 240 mg/1200 mg na 12 ur
(3tabl. na 12 ur)

Staphylococcus aureus
(MRSA) i.v. terapija

Vankomicin 1 g na 12 uriv.
(merjenje ravni v serumu in
prilagajanje odmerka)

Klebsiella Enterobacter Ciprofloksacin 500 do 750 mg na 12

ur peroralno

Pseudomonas aeruginosa*  Ciprofloksacin 500 do 750 mg na 12

ur peroralno

14 dni Doksiciklin 100 mg na 12 ur 14 dni

14 dni Doksiciklin 100 mg na 12 ur 14 dni
ali
ceftriakson 2 gna 24 uri.v.

14 dni Doksiciklin 100 mg na 12 ur ali 14 dni
levofloksacin 500 mg na 12 ur ali

ceftriakson 2 gna 24 uri.v.

14 dni Klaritromicin 500 mg na 12 ur 14 dni
ali

doksiciklin 100 mg na 12 ur

14 dni Klaritromicin 500 mg na 12 ur 14 dni
ali

doksiciklin 100 mg na 12 ur ali

amoksicillin / klavulanska kislina

1000 mg na 12 ur

14 dni Linezolid 600 mg na 12 ur 14 dni

14 dni Linezolid 600 mg na 12 ur 14 dni

14 dni Ceftriakson 2 g/ na 24 uri.v. 14 dni
ali

ertapenem 1gna 24 uri.v.

14 dni Ceftazidim2 gna 8 uri.v. 14 dni
ali

piperacillin + tazobactam 4,5 g na 6 ur

ali

aztreonam 2 gna 8 ur

ali

meropenem 2 g na 8 ur

*Kombinirana antibioti¢na terapija glede na antibiogram po predhodnem posvetu zinfektologom in mikrobiologom. Inhalacijski
antibiotiki niso primerni pri zdravljenju akutnega poslabsanja vnetja v bronhiektazijah. Odmerke moramo prilagajati ledvi¢ni

funkciji.

Pri bronhiektazijah se rezimi eradikacije razlikujejo.
V primeru prve/nove izolacije Pseudomonas aeruginosa
iz izka$ljaja obstajajo dokazi, da ima poskus eradikacije
z uporabo shem, ki vkljucujejo inhalacijske antibiotike,

Tabela 11: Izkustvena uvedba antibiotika.

o s

Brez Amoksicilin / klavulanska kislina 1000 mg na
predhodno 12 ur

pregledanega Izjemoma moksifloksacin ali levoflokloksacin,
izkasljaja e ni na voljo podatka o predhodnem izolatu

(ne pa ob prvem poslabsanju)
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vedji ocistek bakterije (shema spodaj) v primerjavi s sa-
mo monoterapijo s sistemskimi antibiotiki.

Pri bolnikih, ki imajo akutni zagon vnetja v bron-
hiektazijah in imajo prvi¢ izolirano bakterijo P. aeru-
ginosa, se priporoca 14-dnevno antibioti¢no zdravljenje
s ciprofloksacinom v odmerku 750 mg na 12 ur pero-
ralno. Kot drugo linijo lahko uporabljamo protipsevdo-
monasne betalaktamske antibiotike intravensko in ami-
noglikozide. Po kon¢anem 14-dnevnem antibioti¢cnem
zdravljenju priporo¢amo 3-mesecno eradikacijsko tera-
pijo z inhalacijskimi antibiotiki (kolistin, gentamicin ali
tobramicin).

Uvedba eradikacijske terapije zmanjsuje Stevilo
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poslabsanj oz. podaljsa ¢as do novega zagona vnetja,
Ceprav je dejansko eradikacijo izjemno tezko doseci.
Upostevati moramo tudi bolnikovo sposobnost prena-
$anja inhalacijskih antibiotikov. Terapijo lahko uvaja le
specialist pnevmolog na terciarni ravni.

Pred uvedbo eradikacijske antibioti¢ne terapije mo-
ramo imeti vsaj en izvid izkasljaja na netuberkulozne
mikobakterije (NTM) v kulturi. Makrolidni antibiotiki
namre¢ povecujejo odpornost NTM (3).

6.3.2 Pristop k bolnikom s 5 ali veC poslab3anji na
leto

Pri bolnikih, ki imajo 5 ali ve¢ poslabsanj letno, pri-
haja v postev tudi intravensko antibioti¢no zdravljenje
na 2-3 mesece glede na predhodne izolate (1,2). Ta
rezim zdravljenja uporabimo le izjemoma po mnenju
konzilija pnevmologa in infektologa glede na klini¢no
sliko in napoved izida pri bolniku. Strogo moramo pre-
tehtati dobrobit za bolnika in upostevati razvoj odpor-
nosti bakterij ob prepogosti rabi antibiotikov in s tem
iz¢érpanje terapevtskih moznosti v primeru Zivljenje
ogroZzajocega stanja.

7 Zapleti pri bolnikih z bronhiektazijami

Pri bolnikih z bronhiektazijami se z napredova-
njem bolezni lahko pojavijo zapleti (42,43). Poglavje
natan¢neje obravnava pnevmotoraks in hemoptize.
Kolonizacija, kroni¢no dihalno popuscanje in plju¢na
hipertenzija so vklju¢eni v druga poglavja.

7.1 Pnevmotoraks

Priporocilo 19 (D)

Pri bolnikih z manjs$im pnevmotoraksom se priporo-
¢ata konzervativna obravnava in nadaljevanje z usta-
ljeno inhalacijsko terapijo ter ve¢ino fizioterapevtskih
ukrepov za ¢i$cenje dihalnih poti, razen tehnik, ki de-
lujejo z ustvarjanjem pozitivnega tlaka pri izdihu.
Pri ve¢jih pnevmotoraksih je potrebna vstavitev to-
rakalnega drena. Priporoceno je nadaljevanje z usta-
ljeno inhalacijsko terapijo ter zacasna prekinitev vseh
fizioterapevtskih metod za ¢iS¢enje dihalnih poti.

Pri vseh pnevmotoraksih je treba prehodno ukiniti
neinvazivno mehansko predihavanje.

Dejavniki tveganja za razvoj pnevmotoraksa so bule,
mehucki, ciste, ki so bolj znacilni za nekatere bolezni,
v sklopu katerih se pojavljajo tudi bronhiektazije —
astma, KOPB (emfizem), pomanjkanje al-antitripsina.

D18

Klini¢na slika je enaka kot pri drugih bolnikih s pnev-
motoraksom in se lahko prekriva s simptomi akutnega
poslabsanja. Diagnozo postavimo z rentgenskim slika-
njem. Manj$i pnevmotoraksi so lahko vidni $ele na CT.
Manjse pnevmotorakse (< 3 cm) obravnavamo konzer-
vativno. Pri vecini bolnikov se priporo¢a nadaljevanje
z ustaljeno inhalacijsko terapijo in vecino fizioterapev-
tskih ukrepov za ¢is¢enje dihalnih poti (Tabela 12) z
izjemo tehnik, ki delujejo z ustvarjanjem pozitivnega
pritiska pri izdihu (ekspiracijski pripomocki s PEP, kot
sta Flutter in Acapella). Pri ve¢jih pnevmotoraksih, e
posebej pa pri nestabilnih bolnikih, je potrebna vsta-
vitev torakalnega drena. Priporo¢amo nadaljevanje z
ustaljeno inhalacijsko terapijo ter zacasno prekinitev
vseh fizioterapevtskih metod za ¢iscenje dihalnih po-
ti. Vsem bolnikom po zaznanem pnevmotoraksu pre-
hodno ukinemo neinvazivno mehansko predihavanje,
2 tedna jim odsvetujemo dvigovanje bremen, letenje
in izvajanje spirometrije. Ponovitev pnevmotoraksa je
pogosta, in sicer 50-90 %. V primeru vztrajnega pu-
$¢anja oz. pri ponovitvi pnevmotoraksa je potrebna
plevrodeza; ni studij, ki bi primerjale uspesnost kirur-
$ke in medicinske plevrodeze. Predhodna plevrodeza
ne pomeni kontraindikacije za presaditev plju¢, zaradi
adhezij pa se poveca izguba krvi pri eksplantaciji plju¢
(43). Mozen terapevtski pristop pri vztrajnem pusc¢anju
zraka ob pulmoplevralni fistuli je endobronhialna vsta-
vitev valvule. S preprecitvijo nadaljnjega vstopa zraka v
prizadeti plju¢ni segment omogoc¢imo hitrejse celjenje
fistule (43,44).

7.2 Hemoptize

Priporodilo 20 (D)

Pri hemoptizah priporo¢amo zdravljenje s sis-
temskim antibiotikom, preverjanje in korekcijo
koagulopatij.

Pri manjsih do zmernih hemoptizah nadaljujemo z
ustaljeno inhalacijsko terapijo in metodami ¢iS¢enja
dihalnih poti. Zacasna prekinitev inhalacije hiperto-
nic¢ne raztopine, dornaze a in fizioterapevtskih me-
tod se priporoca le v nekaterih (redkih) primerih.
Pri masivnih hemoptizah zacasno prekinemo in-
halacije hipertoni¢ne raztopine in fizioterapevtske
metode.

Hemoptoa lahko bolnika Zivljenjsko ogrozi. Potrebna
je napotitev v centre z moznostjo perkutane emboli-
zacije bronhialnih arterij in kirurskega zdravljenja.

Krvavitev iz spodnjih dihal je rezultat kroni¢nega
lokalnega in sistemskega vnetja. Vnetje okvarja epitelij
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Tabela 12 (A-D): Priporocila in stopnja konsenza glede opustitve redne inhalacijske terapije in metod ciscenja dihalnih
poti ob pojavu pnevmotoraksa ali hemoptiz pri bolnikih z bronhiektazijami. Prirejeno po Flume PA, et al., 2010 (50).

Prekinitev inhalacijske terapije Majhen pnevmotoraks Vecji pnevmotoraks

poporsats [ romens | ororosto [ romere
Vsa inhalacijska terapija 0 zelo dober 0 dober
Hipertoni¢na raztopina 1 priblizen 1,2 brez
Dornaza alfa 0 zelo dober 0 priblizen
Bronhodilatatorji 0 zelo dober 0 dober
Antibiotiki 0 zelo dober 0 dober

Prekinitev inhalacijske terapije Blage do zmerne hemoptize Masivne hemoptize

Vsa inhalacijska terapija 1 dober 2 brez

Hipertoni¢na raztopina 2 priblizen 3 priblizen
Dornaza alfa 2 priblizen 2 priblizen
Bronhodilatatorji 1 dober 1,2 priblizen
Antibiotiki 1 dober 1,2 priblizen

wen v

Prekinitev metod ciscenja dihalnih poti Majhen pnevmotoraks Velik pnevmotoraks

priporocilo konsenz priporocilo konsenz

Vsa fizioterapija dober priblizen
Perkusija, poloZajna drenaza 0 dober 3 priblizen
Avtogena drenaza, aktivni cikel dihanja 0 priblizen 2,3 brez
Ekspiracijski pripomocki s PEP: Flutter, Acapella 2,3 brez 3 dober
Telesna dejavnost 2 priblizen 3 priblizen
Prekinitev metod ciscenja dihalnih poti Masivne hemoptize
I T
Vsa fizioterapija priblizen 3 dober
Perkusija, poloZajna drenaza 2 priblizen 3 dober
Avtogena drenaZza, aktivni cikel dihanja 0 dober 3 priblizen
Ekspiracijski pripomocki s PEP: Flutter, Acapella 2 priblizen 3 priblizen
Telesna dejavnost 2 priblizen 3 dober

Legenda: FTH - fizioterapija; PEP - pozitivni pritisk priizdihu.

Priporocila: 0 - opustitev neprimerna, 1 - opustitev sprejemljiva v redkih primerih, 2 - opustitev sprejemljiva v nekaterih
primerih, 3 - opustitev priporocena v vecini primerov.

Konsenz: zelo dober - mediana in IQR 'ocenjevalcev' sta isto Stevilo ali 80 % ocen odstopa za eno ali manj kot eno Stevilo
od mediane (npr. pri mediani 8, 80 % ocen 7-9), dober - 50 % ocen odstopa za najvec eno Stevilo od mediane ali 80 % ocen
ocenjevalcev odstopa za najvec dve Stevili od mediane, pribliZzen - 50 % ocenjevalcev odstopa za najvec dve Stevili od mediane
ali 80 % ocen odstopa za najvec tri Stevila od mediane, brez - ni konsenza, manj od zgoraj nastetega.
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dihalnih poti, ve¢je izlo¢anje rastnega faktorja (RF) pa
pospesuje hipertrofijo bronhialnih arterij. Bronhialne
arteriole se povecajo, razirijo in zvijugajo ter se lahko
razpocijo v dihalne poti, kar se kaze s hemoptizami.
Hemoptize so glede na koli¢ino izkasljane krvi lahko v
razponu od piclih (s krvjo obarvan izkasljaj) do masiv-
nih (razli¢na definicija od 100-1000 ml v 24 urah ali >
100 ml v eni uri). Masivne hemoptize lahko povzrocijo
zaporo dihalnih poti (volumen dihalnih poti 150 ml).
Incidenca hemoptiz pri bolnikih s CF je 8 % v 8 mese-
cih. Vedja je pojavnost pri slabsi plju¢ni funkciji (FEV1
< 40 %), starejsih bolnikih in kolonizaciji z bakterijo
Pseudomonas aeruginosa. Bolniki z masivnimi hemop-
tizami imajo slabso napoved izida z letno umrljivostjo
med 6 % in 16 %.

Ukrepi pri hemoptizah pri vseh bolnikih vkljuc¢u-
jejo sistemski antibiotik, preverjanje in korekcijo ko-
agulopatij. Pri manjsih do zmernih hemoptizah lahko
nadaljujemo z ustaljeno inhalacijsko terapijo in meto-
dami ¢i$¢enja dihalnih poti. Zac¢asna ukinitev inhalacij
hipertonic¢ne raztopine, dornaze a in fizioterapevtskih
metod je priporocena le v nekaterih primerih. Pri ma-
sivnih hemoptizah zacasno prekinemo inhalacije hi-
pertoni¢ne raztopine in fizioterapevtske metode (Ta-
bela 12), kot so perkusija, polozajna drenaza, avtogena
drenaza, uporaba ekspiracijskih pripomockov s PEP,
kot sta Flutter in Acapella.

Glede na koli¢ino krvi se odlo¢amo o prehodnem
zdravljenju z antifibrinolitikom (traneksemicna kisli-
na) (42-44).

Ce je znana krvaveca stran, je pri vecjih hemoptizah
pomemben ukrep namestitev bolnika v polozaj s krva-
veco stranjo navzdol, kar otezuje vdor krvi v nasprotno
stran. Pri prepoznavanju umestitve, iz katere bolnik
krvavi, sta se kot enako uspesni izkazali bronhoskopija
in CT (priblizno 70 %). Rtg pc ima pri tem zelo omeje-
no uspesnost (46 %). Bronhoskopija in CT pri znanih
bronhiektazijah nista priporoceni preiskavi za odkri-
vanje mesta krvavitve, saj podaljsujeta ¢as do oskrbe
vira krvavitve (45).

Pri bolnikih z Zivljenje ogrozajo¢imi hemoptizami
je potrebna ¢im hitrejsa stabilizacija dihalnih poti. Nuj-
na je intubacija s tubusom S$irine vsaj 8,5 mm, ki omo-
goca nadaljnje endobronhialne manevre z upogljivim
bronhoskopom. Intubacija z dvolumenskim tubusom
je manj ugodna zaradi tehni¢no zahtevne vstavitve in
ozjih svetlin. Bronhoskopija omogoca razkritje mesta
krvavitve, izolacijo krvavecega segmenta, reznja ali
plju¢nega krila (z usmerjanjem selektivne intubacije,
zagozditvijo inStrumenta v krvaveci segment ali vsta-
vitvijo bronhialne zapore — napihljivega balona, ki ga
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odstranimo po zaustavitvi krvavitve z drugimi ukrepi
ali po 24-48 urah) ter odstranjevanje krvi in koagu-
lov iz dihalnih poti. Vbrizgavanje ledeno mrzle fizio-
loske raztopine v krvaveci segment povzroci lokalno
vazokonstrikcijo in lahko prispeva k hitrejsi zaustavitvi
krvavitve. Porocali so o uspehih z lokalnim zdravlje-
njem z rekombinantnim aktiviranim faktorjem VII,
vendar ni $e dovolj dokazov za njegovo uvrstitev v pri-
porocila (46-48).

Po stabilizaciji dihalnih poti in zacetni hemosta-
zi vecina bolnikov z masivnimi ali ponavljajo¢imi se
hemoptizami potrebuje dokon¢no zdravljenje v obliki
perkutane embolizacije bronhialnih arterij (BAE). Ta-
kojsen uspeh embolizacije je glede na $tevilne studije,
ki so zajele skupno ve¢ kot 3.000 bolnikov razli¢nih
vzrokov krvavitev, od 70- do 99-odstoten. Uspes$nost
BAE pri bronhiektazijah je > 90-odstotna. Eno- , dvo-
in triletno obdobje brez ponovitev hemoptiz po BAE
pri bronhiektazijah je bilo 88,3, 71,3 in 66,2 %. Neodvi-
sni dejavnik tveganja za ponovitev krvavitve so cisti¢ne
bronhiektazije. Najbolj nevaren zaplet BAE je ishemija
hrbtenjace zaradi embolizacije anteriornih spinalnih
arterij (od 1,4 do 6,5 %). Najpogostejsi zaplet so pre-
hodne bolecine v prsnem kosu. Mozni zapleti so $e
ishemija poziralnika, bronhialna stenoza, razvoj pljuc-
ne hipertenzije, subintimalna disekcija aorte, glavobol
(48-51). Urgentni kirurski poseg je ob visoki smrtnosti
na mestu le za izbrane primere — multidisciplinarna
odloditev (Slika 1).

8 Ocena tezZe bolezni in spremljanje bolnika
z bronhiektazijami

Priporodilo 21 (D)

Tockovnik za oceno teze bolezni: Priporo¢amo upo-
rabo tockovnika BSI (angl. Bronchiectasis Severi-
ty Index). Z njim napovemo smrtnost, omogoca pa
vpogled v obolevnost, bolnisni¢ne obravnave in pos-
labsanja bolezni.

Dostopna sta 2 sistema ocene teze bolezni: BSI (an-
gl. Bronchiectasis Severity Index (Tabela 13)) in FA-
CED. Z njuno uporabo lazje napovemo smrtnost pri
bolnikih z bronhiektazijami. BSI poleg tega omogoca
vpogled v obolevnost, bolni$ni¢ne obravnave in pos-
labsanja bolezni.

Dejavniki tveganja za pogosta poslabsanja so sta-
rost, nizek indeks telesne mase, pogosta poslabsanja
v preteklosti, kroni¢na okuzba s P. aeruginosa, pridru-
zena kronicna plju¢na bolezen, dispneja, ocenjena po
tockovniku MRC, nizji FEV1 in radioloske spremembe
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Hemoptize - terapevtski ukrepi

Blage do zmerne J l Masivne

v v

Sistemski antibiotik,
preverjanje in korekcija koagulopatij

Posvet z interventnim radiologom
+/- torakalnim kirurgom

Zacasna prekinitev

s fizioterapevtskimi ukrepi,
zinhalacijami hipertonicne
raztopine (glej Tabelo 11)

Polozaj na boku krvavece strani
Antifibrinolitik TAA

BAE DOKONCNA OSKRBA
_ Zaustavitev krvavitve

/

Morda kirursko
zdravljenje

Krvavitev neobvladana

Y

ZACASNI UKREPI N\
Stabilizacija dihalnih poti

Intubacija
- tubus > 8,5 v zdravo stran
- dvolumenski tubus

Bronhoskopski ukrepi
- usmerjanje tubusa

- odstranjevanje krvi

- hladna FR, ev. TAA

- zapore krvavecih
segmentov/reznjev/
strani

Slika 1: Obravnava hemoptiz pri bolniku z bronhiektazijami.
Legenda: TAA - traneksemicna kislina; FR - fizioloska raztopina; BAE - embolizacija bronhialne arterije.

Tabela 13: BSI (Bronchiectasis severity index) - dejavniki in Stevilo tock. Povzeto po Snijders D, et al., 2015 (41).

Starost <50 50-69 70-79 >80
(0 tock) (2 tocki) (4 tocke) (6 tock)
BMI*(kg/m2) <185 18,5-25 26-30 >30
(2 tocki) (0 tock) (0 tock) (0 tock)
FEV1** % predvidene norme >80 50-80 30-49 <30
(0 tock) (1 tocka) (2 tocki) (3 tocke)
Hospitalizacija v zadnjih 2 letih Ne
(0 tock) (5 tock)
St. poslabsanj v zadnjem letu 0 1-2 >3
(0 tock) (0 tock) (2 tocki)
Tockovnik MRC*** 1-3 4
(0 tock) (2 tocki) (3 tocke)
Kolonizacija P. aeruginosa Ne
(0 tock) (3 tocke)
Kolonizacija z drugimi patogeni Ne
(0 tock) (1 tocka)
Radioloska ocena prizadetosti Prizadetost < 3 pljucnih reznjev Prizadetost = 3 pljucnih reznjev
(0 tock) ali cisticne bronhiektazije v

Legenda: * BMI - indeks telesne mase (angl. body mass index); **

katerem koli reznju
(1 tocka)

“*MRC - (angl. Medical Research Council) - lestvica za oceno dispneje pri telesni dejavnosti.

FEV1 - forsirani ekspiratorni volumen v prvi sekundi;
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ter pridruzene kroni¢ne bolezni.

Glavna pomanjkljivost tockovnika FACED je, da ne
uposteva poslabsanj bolezni, ki so pomemben kazalec
teZe bolezni. BSI je zato verjetno primernejsi za klini¢-
no uporabo in ga v nasem prostoru tudi priporocamo
za to (42). Glede na $tevilo tock po tockovniku BSI bo-
lezen razdelimo na:

- blago (0-4 tocke),

— zmerno (5-8 tock),

— tezko (9 ali vec¢ tock).

5-letna smrtnost je tako pri blagi bolezni 4-, pri
zmerni 25- in pri tezki 56-odstotna (42).

Priporocilo 22 (D)
Nacrt spremljanja bolnikov z bronhiektazijami teme-
lji na oceni teze bolezni.

V literaturi ni veliko studij glede spremljanja bolni-
kov z bronhiektazijami. Britansko zdruzZenje za obrav-
navo bronhiektazij pri odraslih predlaga nekaj razlik
med spremljanjem bolnika z blagim in srednjim/tez-
kim potekom bolezni (42). V Tabeli 14 je predlog pri-
porocil, prirejenih za slovenske razmere.

9 Napotovanje

9.1 Obravnava bronhiektazij na primarni ravni

Priporodilo 4 (D)

Zdravnik druzinske medicine na bolezen najpogoste-
je pomisli pri nekadilcih s prisotnimi simptomi, kot
so trajen produktivni kaselj in ponavljajoce se okuzbe
dihal. Za postavitev diagnoze je treba bolnika napotiti
k pnevmologu s stopnjo nujnosti, ki je brez akutnih
poslabsanj, hitro. Na primarni ravni moramo ugota-
vljati $tevilo poslabsanj, stopnjo dispneje in satura-
cijo s kisikom ter oceniti tezo pridruzenih bolezni.
Bolnik z redkejsimi poslabsanji in manj napredovalo
boleznijo se v akutnem poslabsanju obi¢ajno zdra-
vi pri zdravniku druzinske medicine. Bolniki s 3 ali
ve¢ poslabsanji na leto so kandidati za dolgotrajno
zdravljenje z antibiotikom, o ¢emer odlo¢a pnevmo-
log. Zdravnik druzinske medicine takega bolnika pre-
pozna in ga ustrezno napoti. Priporo¢amo, da lececi
pnevmolog in osebni zdravnik za bolnika z bronhi-
ektazijami pripravita vnaprej$nji nacrt obravnave pri-
marne do specialisticne ravni.

Tabela 14: Predlagane preiskave ter Casovni okvir pri spremljanju bolnika z bronhiektazijami.

_ Blagi potek bolezni Srednji oz. tezki potek bolezni

BMI letno
Stevilo poslab3anja v zadnjem letu letno
Saturacija brez dod. kisika letno
Tockovnik MRC za oceno dispneje letno
Ocena pridruzenih bolezni letno
Spirometrija letno
Oddaja izkasljaja na patogene bakterije letno

Oddaja izkasljaja na NTM
0Oddaja izkasljaja na glive

CT prsnih organov

tezek potek

Ocena teze bolezni glede na tockovnik BSI*  enkrat letno

Hemogram in diferencialna krvna slika enkrat letno

glede na klinicno sliko
glede na klinicno sliko

Odrediti po posvetu z radiologi v
primeru dinamike in premika v srednji/

letno

na pol leta

ob vsaki kontroli
na pol leta

ob vsaki kontroli
letno

na pol leta

letno

letno

Odrediti po posvetu z radiologi v primeru:
« pogostih poslabsanij;

+ slabega odgovora na terapijo;

« moznosti ABPA, okuzbe z NTM;

« hemoptize/hemoptoe.

na pol leta

na pol leta

Legenda teZe bolezni upoSteva (Bronchiectasis Severity Index (BSI): *- blagi potek bolezni (0-4 tocke), zmerni potek bolezni

(5-8 tock), tezki potek bolezni (9 ali vec tock).

Legenda: ABPA - alergijska bronhopulmonalna aspergiloza; NTM - netuberkulozne mikobakterije.

D22

Zdrav Vestn | januar - februar 2025 | Letnik 94 | https://doi.org/10.6016/ZdravVestn.3555


https://doi.org/10.6016/ZdravVestn.3555

Zdravnik druzinske medicine dolgotrajno skrbi za
bolnika z bronhiektazijami od obravnave dejavnikov
tveganja, napotitve za potrditev diagnoze, spremljanja
in sodelovanja pri zdravljenju ter na koncu zivljenja v
okviru paliativne oskrbe.

9.1.1 Diagnosticiranje bronhiektazij

Zdravnik druzinske medicine na bolezen najpogo-
steje pomisli pri nekadilcih s prisotnimi simptomi, kot
so trajen produktivni kaselj in ponavljajoce se okuzbe
dihal. Za postavitev ustrezne diagnoze je treba bolni-
ka napotiti k pnevmologu s stopnjo nujnosti, ki je brez
akutnih poslabsanj, hitro. Rtg pc je obic¢ajno opravljen
ze na primarni ravni. Zgodnja diagnoza in ukrepanje
sta pomembna, saj ustrezno zdravljenje prispeva k boljsi
prognozi bolnikov. Pnevmolog opredeli osnovne znacil-
nosti bolezni, ki jih mora zdravnik druzinske medicine
poznati: kateri je najverjetnej$i vzrok za nastanek bron-
hiektazij, ali je pri bolniku verjetna imunska pomanjklji-
vost, kaksni so izvidi mikrobioloskih preiskav in ali je
prisotna okuzba s P. aeruginosa, NTM.

9.1.2 Spremljanje bolnika

Za ¢im boljse izide zdravljenja tudi zdravnik druzin-
ske medicine bolniku svetuje in ga motivira za vse nefar-
makoloske ukrepe, kot so redno izkasljevanje s tehnikami
in pripomocki za ¢iscenje dihalnih poti, ki jih je bolnik
usvojil pri respiratornem fizioterapevtu. Bolniku in dru-
zinskim ¢lanom svetuje in izvede cepljenje proti gripi, co-
vidu-19 in pnevmokoku. Posebno pomembna je pomo¢
pri prenehanju kajenja. Potrebna sta nadzor nad telesno
maso in svetovanje glede ustreznega kalori¢nega vnosa.
Za oceno napredovanja bolezni je na primarni ravni treba
ugotavljati $tevilo poslabsanj, stopnjo dispneje in satura-
cijo ter oceniti tezo pridruzenih bolezni - vse to ob spre-
mljanju pulmoloskih izvidov. V primeru prve osamitve
P aeruginosa v izkasljaju na primarni ravni je primerna
prednostna napotitev k pnevmologu. Prav tako je primer-
na prednostna napotitev v primeru vztrajanja respirator-
nih simptomov kljub zdravljenju in/ali ponavljajo¢im se
epizodam zagonov vnetja v bronhiektazijah (2 ali ve¢/le-
to). Tak bolnik potrebuje individualni naért obravnave, ki
ga skupaj pripravita lececi pnevmolog in osebni zdravnik.

9.1.3 Akutna poslabsanja
Bolnik z redkejsimi poslabsanji in manj napredovalo

boleznijo se v akutnem poslabsanju obi¢ajno zdravi pri
zdravniku druzinske medicine. Potreben je ¢imprejsnji
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predpis antibiotika, pri ¢emer je pomembna optimalna
izbira antibiotika, ciljana na vrsto in obcutljivost mikro-
bov glede na zadnjo kulturo izkasljaja, kar zmanjsuje
verjetnost razvoja veckratno odpornih mikrobov. Pri-
porocila za izkustveni predpis antibiotika so prikazana v
Tabeli 11. Krhki, komorbidni, slabo sodelujoc¢i, dispno-
i¢ni bolniki, bolniki z nizko saturacijo, splosno priza-
deti bolniki, s potrebo po intravenski terapiji, prisotno
hemoptizo ali neuspesnim ambulantnim zdravljenjem
potrebujejo napotitev za hospitalizacijo.

Bolniki s 3 ali ve¢ poslabsanji na leto so kandidati za
dolgotrajno zdravljenje z antibiotikom, o ¢emer odloca
pnevmolog. Zdravnik druzinske medicine takega bolni-
ka prepozna in ga ustrezno napoti.

9.1.4 Napredovala bolezen

Zdravnik druzinske medicine sodeluje tudi pri traj-
nem zdravljenju s kisikom na domu (TZKD), ki ga v
primeru kroni¢nega dihalnega popuscanja odredi in
nadzira pnevmolog. Zdravnik druzinske medicine sku-
paj s patronazno sestro nadzira TZKD v domacem oko-
lju. Prav tako je del tima paliativne oskrbe, pri kateri je
obravnava usmerjena v lajsanje simptomov dusenja.

9.2 Katere bolnike obravnavamo na sekundarni
ravni in katere napotimo na terciarno raven

Bolnike, ki diagnosti¢no ali terapevtsko presegajo ob-
seg obravnave na sekundarni ravni, napotimo na terciar-
no. Odlocitev za napotitev je v rokah izbranega pnevmo-
loga. Na terciarno raven napotimo bolnike:

o pri katerih sumimo, da gre za bronhiektazije v sklo-
pu CE imunske pomanjkljivosti, pomanjkanja AAT,
primarne diskinezije cilijev, ABPA ali okuzbo z NTM
in specificno vodenje bolnikov, ki imajo potrjene te
diagnoze;

o ki potrebujejo bronhoskopijo za izkljucevanje en-
dobronhialnih sprememb ali tujkov kot morebitnega
vzroka bronhiektazij;

(e na sekundarni ravni ni mozna edukacija izvajanja
fizioterapije ali predpisa pripomockov za izkasljeva-
nje;

o ki imajo tri ali ve¢ pomembnih poslabsanj zagona
vnetij bronhiektazij na leto;

« ki so kandidati za dolgotrajno terapijo z antibiotikom;

o ki bi zaradi pogostih okuzb potrebovali predpis inha-
lacijskega antibiotika;

o ki so mozni kandidati za kirursko zdravljenje bron-
hiektazij;

s ponavljajo¢imi se hemoptizami, hemoptoami.
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Tabela 15: Stopnje moci oz. teZa priporocila. Povzeto po
Scottish Intercollegiate Guidelines Network, 2014 (52).

Stopnja moci oz. teZa priporocila

A Priporocilo je podprto z vsaj eno metaanalizo ali
naborom dokazov eksperimentalnih Studij (kontrolirane
randomizirane raziskave) ali sistematicnih pregledov
eksperimentalnih Studij z zelo majhno pristranostjo, z
doslednimi rezultati in neposredno uporabnostjo za ciljno
populacijo.

B  Priporocilo je podprto s kakovostnimi sistemati¢nimi
pregledi raziskav primerov s kontrolami ali kohortnimi
raziskavami ali samimi raziskavami primerov s kontrolami
in kohortnimi raziskavami z zelo majhnim tveganjem za
pristranost.

C  Priporodilo je podprto s kakovostnimi raziskavami
primerov s kontrolami in kohortnimi raziskavami z
majhnim tveganjem za pristranost.

D Priporocilo je podprto s kakovostnimi raziskavami
primerov s kontrolami in kohortnimi raziskavami z
majhnim tveganjem za pristranost.

Priporocilo je podprto z dokazi iz primerov oz. skupin
primerov ali z mnenjem strokovnjakov.

10 Prepoznavanje in ocenjevanje dokazov

Posamezna priporocila se stopnjujejo glede na razpo-
loZljive $tudije ali mnenja strokovnih skupin (Tabela 15).

Izjava o navzkrizju interesov
Avtorji nimamo navzkrizja interesov.

Uredniski komentar

Dokument je potrdil Strokovni svet za interno me-
dicino Slovenskega zdravniskega drustva dne 24. 10.
2024 ter Glavni strokovni svet Slovenskega zdravniskega
drustva dne 12. 11. 2024.

Spletna priloga

Priloga 1: Priporocila za odvzem in posiljanje
kuznin. Datoteka je dostopna na spletni povezavi:
https://doi.org/10.6016/ZdravVestn.3555.

Priloga 2: Navodila o odvzemu in posiljanju kuznin
za mikrobioloske preiskave plju¢ne in zunajplju¢ne tu-
berkuloze in ostalih mikobakterioz. Datoteka je dos-
topna na spletni povezavi: https://doi.org/10.6016/
ZdravVestn.3555.
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Kratice

AAT alfa-1-antitripsin

ABPA alergijska bronhopulmunalna aspergiloza

BAE embolizacija bronhialnih arterij

BB biopsija bronha

BSI angl. Bronchiectasis Severity Index

CF cisti¢na fibroza

CT racunalniska tomografija

CVID angl. common variable immunodeficiency -
navadna spremenljiva imunska pomanjkljivost

FEV1 forsirani izdih v 1 sekundi

KOPB kronic¢na obstruktivna plju¢na bolezen

KVCB kroni¢na vnetna ¢revesna bolezen

NCFB bronhiektazije pri bolnikih, ki nimajo cisticne
fibroze

NTM netuberkolozne mikobakterije

PDC primarna diskinezija cilij

PIP primarna imunska pomanijkljivost

Rtg rentgenska slika prsnih organov

pc

TBB transbronhialna biopsija

TZKD trajno zdravljenje s kisikom na domu

Priloga 3: Mini prehranska anamneza (MNA). Da-
toteka je dostopna na spletni povezavi: https://doi.
0rg/10.6016/ZdravVestn.3555.

Priloga 4: Priporo¢ila za prehransko obravnavo bol-
nikov v bolni$nicah in starostnikov v domovih za sta-
rejSe obcane. Datoteka je dostopna na spletni povezavi:
https://doi.org/10.6016/ZdravVestn.3555.
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