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Die Diagnose, chronische Bronchitis”
sollte bei Kindem und Jugendiichen
nicht zufrieden stellen, Bei einem
Grofteil der Patienten kann vielmehr
die Atiologie geklirt werden. Da-
durch lassen sich die Therapie besser
steuern und die Prognose abschatzen.
Die Liste der haufigeren Ursachen

von chronischer Bronchitis umfasst
neben Mukoviszidose und Fehlbildun-
gen der Atemwege die primire Zilien-
dyskinesie. Gerade bei dieser Erkran-
kung lieB sich nachweisen, dass frii-
he Diagnosestellung die Prognose
verbessert [1]. Jeder pneumologisch
tatige Padiater sollte zur Erkennung
und Behandlung von Patienten mit
primérer Ziliendyskinesie beitragen
kdnnen.

Diagnostik

Eine einfache, kostenglinstige und sensiti-
ve Methode wie den Schweiitest zur Diag
nostik der Mukoviszidose gibt ¢s fiir die
primire Ziliendyskinesie nicht f2]. Etab-
liert wurden vielmehr mehrere, z. T, recht
aufwindige und nur in wenigen Zentren
vorhandene Methoden |3]. Grundsdtzliche
Weichenstellungen zum Nachweis oder
Ausschluss dieser Erkrankung werden aber
von jedem padiatrisch-pneumologisch Ti-
tigen gefordert. Hier wird ein Stufensche-
ma vorgestellt, das auf einen Workshop zar
Diagnostik der primiren Ziliendyskinesie
am ©09.09.2004 in Nirnberg zurtickgeht,

Nach Literaturrecherche und Umfrage
unter den etwa se Workshopteilnehmern
stchen im deutschsprachigen Raum der-
zeit grundsitzich 4 Methoden in der Di-
agnostik der primiren Ziliendyskinesie
zur Verfugung:

T.G. Nu3lein - C. H. L. Rieger - Universitatskinderklinik Bochum

Primare Ziliendyskinesie
Diagnostik und Therapie

e PCD-spezifische Anamnese und Be-
funderhebung,

- Messung der NO-Konzentration in
der Atemluft,

== Lichtmikroskopische Zilienfunktions-
analyse,

we Elektronenmikroskopische Zilien-
strukturanalyse.

© Es stehen derzeit 4 Methoden
zur Diagnostik der primaren
Ziliendyskinesie zur Verfiigung

Avgemerke sei, dass ein goldener Stan-
dard, an dery andere Methoden gemessen
werden konnten, nicht existiert,

Molekulargenetische Untersuchungen
bleiben wissenschaftlichen Fragestellun-
gen vorbehalten. Der Saccharintest, bei
dem in der vorderen Nase ein Stifistoffpar-
tikel platziert und die Zeit bis zur Wahr-
nehmung des siilen Geschmacks gemes-
sen wird, ist auf das Jugendlichen- ynd Er-
wachsenenalter beschrinkt und storanfil-
lig. Die v. a. von Jorissen u, Willems [4]
propagicrie Kultivierung von respiratori-
schen Epithelzellen vor der Analyse von
Zilienfunktion und -struktur erfordert gro-
Ben Aufwand und ist im deutschsprachi-
gen Raum kaum verbreitet. In Freiborg
wurde eine Immunfluoreszenzmethode
zum Nachwuis defekter Dyneinarme ent-
wickelt, die nach ersten Daten eine hohe
Sensitivitit und Spezifitat fiir dieselben
vermulen lisst,

Anamnese und klinischer Befund

Prinzip und Methoden. Pathognomoni-
sche Befunde der priméiren Ziliendyski-
nesie sind nicht bekannt. Dennoch fin-
den sich bei den Patienten mit letztend-
lich bestétigter Diagnose einige sehr typi-

Aligemeine Atemnotsyndrom
| Hinweise  beiReifgeborenen
,[ + Indexfall in der Familie
f « Infestilitét bei Mannern
} = Hydrozephalus unklarer
1’ Genese (Einzelfille!)
Chronische Rhinosinusitis
» Polyposis nasi
Produktive chronische
Bronchitis
» Rezidivierende
Pneumaonien
| «Bronchiektasen
' « Atelektasen
« Situs inversus
(bei etwa 50%)

i Untere
! Atemwege

sche Hinweise in ¢inem sehr hohen Pro-
zenlsatz (5] (83 Tabelle 1).

[n den verfiigbaren Ubersichtsarbeiten
bestehen bei nahezu allen diagnostizier
ten PCD-Patienten produktive entzitndii-
che Manifestationen an den oberen unl
unteren Aterowegen, crkennbar an pro-
duktivem Husten und Sekretausfluss aus
der Nase [6].

Die Empfehlungen zur Therapie der PCD
wurden auf einem Expertentreffen zur PCD
am 11.09.2003 in 8ochum erarbaitet. Die Aus-
filhrungen zur Diagnostik basieren auf einem
Expertentreffen anlasslich der PCD-Tagung
am 09.09.2004 in Niimberg, mederiert von
P Dr. Peter Ahrens (Darmstadt), Dr. Thomas
NiBlein (Bochum), PD Or. Heymut Omran
{Freiburg), Dr. Horst Seithe (Nimberg:,

|
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Eine weitere Besonderheit der Erkran-
kung liegt darin, dass die respiratorische
Problematik sehr friih, typischerweise am
ersten Lebenstag, beginnt. Sehr oft findet
sich das Bild eines Atemnotsyndroms mit
unerklirtem Sauerstoffbedarf. Der Situs in-
versus tritt nur bei 50% der Betroffenen auf
und ist damit zur Vorselektion wenig geeig-
net.

Verfiigbarkeit. Anamnese- und Befun-
derhebung sind flichendeckend nutzbar.
Zu beachten ist, dass gerade diese Technik
grofle klinische Erfahrung in der Formu-
lierung der Fragen und Interpretation der
Antworten erfordert.

Sensitivitit und Spezifitit. Bei den Pati-
enten, denen letztlich die Diagnose PCD
zuzuordnen ist, finden sich die genannten
Befunde in 100%, die Spezifitit liegt deut-
lich niedriger. :

Resiimee. Besteht die notwendige Erfah-
rung fiir die Erhebung und die Interpreta-
tion der typischen Befunde, eignet sich die
krankheitsspezifische Anamnese- und Be-
funderhebung hervorragend fiir die Vors-
elektion derjenigen Patienten, bei denen
weitergehende PCD-Diagnostik erforder-
lich ist. Andererseits bedarf es zunachst
keiner weiteren PCD-Diagnostik, wenn
kein chronisches Sekretproblem an obe-
ren und unteren Atemwegen vorliegt.

Messung der nasalen
NO-Konzentration

Prinzip. Mehrere Publikationen der letz-
ten Jahre belegen, dass Patienten mit nach-
gewiesener primdrer Ziliendyskinesie ei-
ne erniedrigte Stickstoffmonoxidkonzen-
tration in der Atemluft aufweisen [7]. Der
ursdchliche Zusammenhang mit den ande-
ren Krankheitsmanifestationen ist weitge-
hend ungeklirt.

Methoden. Grundsitzlich eignet sich fiir
die Selektion von PCD-Patienten die Be-
stimmung der NO-Konzentration sowohl
aus den oberen als auch den unteren Atem-
wegen.

= Aufgrund der deutlich hoheren
Trennscharfe gegeniiber anderen



Erkrankungen ist die nasale
NO-Messung vorzuziehen [8].

Einige wenige Geritetypen stehen dafiir
zur Verfiigung.

Von den groflen Fachgesellschaften
gibt es Empfehlungen zur Durchfithrung
des Messvorgangs (9, 10], auch Referenz-
werte sind publiziert. Problematisch ist,
dass fiir das Vorschulalter kein standardi-
siertes Protokoll vorliegt [11].

Verfiigbarkeit. Nur wenige padiatrisch-
pneumologische Zentren bieten die nasa-
le NO-Messung zur Diagnostik der pri-
maren Ziliendyskinesie auflerhalb von wis-
senschaftlichen Fragestellungen an. Von
einer flichendeckenden Verfiigbarkeit ist
derzeit nicht auszugehen.

Sensitivitdt und Spezifitat. Unter Beach-
tung der vorliegenden Protokolle und Re-
ferenzwerte scheint die Messung der NO-
Konzentration in den oberen Atemwegen
eine hohe Sensitivitit und Spezifitat fiir
die Diagnose PCD in Bezug auf die elek-
tronenmikroskopische Zilienstrukturana-
lyse aufzuweisen.

Resiimee. Die Messung der nasalen NO-
Konzentration ist hoch sensitiv und hoch
spezifisch fiir die Diagnose der priméren
Ziliendyskinesie. Die Technik ist bisher
wenig verbreitet. Standardisierte Protokol-
le fiir die Altersgruppe, in der die Diagno-
se gestellt werden sollte, liegen bisher nicht
vor. Damit ist die Messung der nasalen NO-
Konzentration auf einer zweiten von 3 Stu-
fen der PCD-Diagnostik einzuordnen.

Lichtmikroskopische
Zilienfunktionsanalyse

Prinzip. Biirsten- oder Zangenbiopsien
von vitalem respiratorischem Epithel aus
den oberen oder unteren Atemwegen wer-
den rasch nach Entnahme einer lichtmi-
kroskopischen Funktionsanalyse unterzo-
gen [12]. Auffilligkeiten finden sich bei
PCD-Patienten sowohl in der qualitativen
als auch der quantitativen Beurteilung.

== Flimmerharchen von PCD-Patienten
sind nicht in der Lage, koordiniert
mit ausreichender Amplitude zu
flimmern.

Dies wird erkennbar an der Unméglich-
keit, Partikel von der Grof3e eines Erythro-
zyten {iber den Ziliensaum hinweg zu be-
schleunigen.

Groflere Zellaggregate von Ziliendyski-
nesiepatienten konnen nicht durch koordi-
nierte Flimmerbewegung in Rotation ver-
setzt werden.

Beide Defizite sind nach entsprechen-
der Schulung mit einfacher inverser Mi-
kroskoptechnik im Phasenkontrastmikro-
skop erkennbar. Zu fordern ist die Befund-
dokumentation per Videomikroskopie.

Als quantitativer Parameter zum Nach-
weis einer pathologischen Zilienaktivitit
dient die Zilienschlagfrequenz.

Bei der iiblichen Methode werden der
Lichtstrahl eines Fotometers punktfor-
mig in den sich bewegenden Ziliensaum
eines Epithelzellaggregats gelegt und die
Lichtintensititsschwankung durch den Zi-
lienschlag dokumentiert und ausgewertet.
Normal sind Schlagfrequenzen tiber etwa
10 Hz, d. h. jenseits der zeitlichen Auflos-
barkeit durch das menschliche Auge.

Verfiigbarkeit. Di¢ einfache qualitative Be-
urteilung der Zilienfunktion ist méglich,
sofern ein inverses Phasenkontrastmikro-
skop zur Verfiigung steht und der Unter-
sucher iiber entsprechende Erfahrung ver-
fugt. Die Zilienschlagfrequenzmessung ist

-



Verdacht auf das Vorlicgen einer PCD

 Yeferu andm ) T

PCD-1ypische Anamnese und Befunde ;.
fiir untere und oberee Atemwege

lichtmikroskopische Zilienfunktionsanalyse
und/ader Messung der nasalen NO-Konzentration

clektronenmiksoskopische Zilienstrukturanalyse
(uad/odce zukiinftig evtl, Immunfluoreszenzimethode)

nur an emnigen wenigen Zentren etabliert,
da der apparative und zeitliche und damit
linanzielle Aubwand grofi ist.

Die Ubersendung von Proben in dic
Zentren, die aber die genannte Technik
verfigen, fihet oft 2u einem erhel:lichen
Qualititsverlust der Biopsie. Zu bevorzu-
gen ist die Vorstellung des Patienter: zur
Diagnostik in vinem diesbeziiglich spezia-
lisierten Zentram.

Sensitivitat und Spezifitat, Geniessen an

den letztendlich bestatigten Diagnosen

liegt die Sensitivitit einer eingeschriinkten

Zilienfunktion bei fast 100%. Dic Spezifi-
tat hingegen ist deutlich niedriger anzuset-
zem, da auch sekundire Schidigungen, et

wa durch Entziindungen, zu einer Redukti-
on der Flimmeraktivitit fibren,

Resiimee. Die lichtmikroskopische Zili
enfunktionsanalyse liefert als einzige Me-
thode ein nachvollzichbares Korrelat i
den Pathomechanismus der priméren Zi-
liendyskinesie in vivo. Empfohlen wer-
den kann der niederschwellige Finsalz
ciner lichtmikroskopischen Grobbeurtei-
lung in inversen Phasen des Kontrastmi-
kroskops auch schon in der ersten Stufe
der Diagnostik, Aul weilergehende Diag-
nostik kannte verzichtet werden, wenn
lichtmikroskopisch eine koordinierte Zili-
enbewegung von ausreichender Amplitu-
de belegt wird, Videomikroskopie und 7i-
lienschlagfrequenzmessungen bleiben der
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pathologisch

4 PCD bestiitigt |

2. Stufe vorbehalten. Fingeschrinkt wird
die Bedeutung dieser Technik durch die
geringe Verfiigbarkeit,

Elektronenmikroskopische
Zilienstrukturanalyse

Prinzip. Per Zangenbiopsie, im Einzelfall
auch birstenbioptisch gewonnenes respi-
ratorisches Epithel wird nach Fixierung
in Glutaraldehyd und aufwindiger Vorbe
reitung transimissionselektronenmikrosko-
pisch analysiert. Ein erfahrener Begutach-
ter sollte dazu mindestens 100 exakt ortho-
grad geschnittene Zilienguerschnitte auf
typische morphologisché Verinderungen
hin Gberprifen, Bekannt sind Dyneinarm-
defekte, fehlende radiale Speichen, Trans-
position von Mikrotubuli und fehlende
einheitliche Ausrichtung der Zilien unter-
einander.

Verfiigbarkeit. Nur einige wenige Zentren
im deutschsprachigen Raum sind auf die
Beurteilung von Zilienquerschnitten spe-
zialisiert. Einer weiteren Verbreitung steht
auch entgegen, dass die fuferst aufwindi-
ge Methode derzeit kaum Kosten deckend
durchgeftibrt werden kann. Unproblenva-
tisch ist der Materialtvansport.

Sensitivitat und Spezifitat, Ublicherswei-
se gilt die elektronenmikroskopische Zili
enstrukturanalyse als besonders aussage-
kriftig fiir den Nachweis oder Ausschluss

Abb.2 A RegelmaBige Nasenspiilung
mit $alzidsung mittels Nasendusche
oder Nasenkdnnchen

Abb.1 4 Algorithmus zur Diagnostik
der primaren Ziliendyskinesie

der primdren Ziliendyskinesie, Es ouss
jedoch darauf hingewiesen werden, dass
auch fiir diese Methode Einschrankungen
zu beachten sind. So finden sich morpho-
logische Veranderungen auch bei Patien-
ten mit Entzindung der Atemwege.

Die Begutachtung setzt grofie Erfah-
rung des Untersuchers voraus,

Getordert ist die Analyse von mindes
tens 100, besser 200 Zilienquerschnitten
bei jedem potenzielien PCD-Patienten,
Bei der primiren Ziliendyskinesie muss
eine der strukturellen Besonderheiten in
einem hohen Prozentsatz der Zilien nach-
weisbar sein.

Resiimee. Wenn die elektronenmikro-
skopische Zilienstrukturanalyse in einer
diesbeziiglich spezialisierten Einrichtung
durchgefithrt wird, mindestens 100 Zilien-
querschnitte analysiert werden und sich

darin eine einheitliche morphologische
Veriinderung findet, kann die Diagnose ei

ner pritndren Ziliendyskinesie als bestitigt
gelten. Damit ist diese Methode auf der 3,
Stufe der PCD-Diagnostik einzuordnen.

Restimee

Fiir die Diagnostik der peimiaren Zilien
dyskinesic ergibt sich derzeit folgender Al-
gorithmus (@ Abb. 1): Durch Erhebung
krankheitstypischer Belunde durch einen
padiatrisch-pneumologisch Erfahrenen
Liisst sich eine Papuiation méglicher PCD-




Patienten mit hoher Sensitivitit vorselek-
tieren. Normalbefunde fur die nasale NO-
Messung bz, die lichtmikroskopische Zi

lienfunktionsanalyse verkleinern die ver-
bleibende Gruppe potenzicller PCD-Pati-
enlen, In der dritlen Stufe ist die Diagnose

PCD durch elektronenmikroskopische Zi-
lienstrukturanalyse unter Beachlung der
methodischen Standards 2w bestatigen.
Zukiinftig kionte dies mit deatlich gerin

gerem Aufwand durch die Immuntleores-
zenzmethode erfolgen.

Therapie

Wollte man ausschlieBlich therapeutische
Prinzipien mit hohem Evidenzgrad an-
wenden, mitssten Patienten mit s¢ tenen
Erkrankungen oft ohine Behandlung blei-
ben. Dies gilt auch fir die primére Zitien

dyskinesie, zu der nur wenige kontrollierte
Therapiestudien durchgelithrt wurden [13,
14]. Andererseits zeigl gerade dieses Krank-
heitsbild, dass sich die Prognose mit eini-
gen wenigen therapeutischen Ansatzen er-
heblich verbessern lasst (1], Basis des hier
vorgestellten Therapiekonzepts ist ein Ex-
pertenworkshop am 11.09.2003 in Bochum
[15]. Etwa 25 Teilnchmer aus dem deutsch-
sprachigen Rawn tregen die verfiighare Li-
teratur zusammen und leiteten daraus eine
Therapieempfehlung fiir die oberen und
unteren Atemwege von Palienten mil pri-
muirer Ziliendyskinesie ab, die hier in einer
weiterentwickelten Form vorgestellt wird,

Sekretmobilisation aus oberen
und unteren Atemwegen

Die Ursache der Sekretretention licgl bei
der primiren Ziliendyskinesie in der man-
gelnden Aktivitit der Flimmerhdrchen, Da-
mit besteht ein wesentlicher Unlerschied
zur Mukoviszidose {CF), bei der als zent-
rale Problematik die Dehydratation der pe

riziliiven Flissigkeit entdeckt wurde [16),
Vergleicht man dic beiden Krankheitsbil-
der miteinander, sind die Ersatzmechanis

men der mukozilidren Clearance ber der
PCD viel effektiver als bei der CF.

Bei PCD-Patientent kénnen deshath
physiotherapeutische Mafinahmen zur
Sekretmobilisation besonders erfolgreich
cingesetzt werden

Therapicziel ist die Beherrschung der
autogenen Drinage. Mit der Anleitung

Grundlage —+

* Sekret mobilisietende MaBnahmen
fir obere und untere Atcmwege

- Autogene Driinage

Nasenspiilung oder hypertone {z.B. 3,5%ige)
Salzlésung als Nasenspray

® intermitricrende antibiotische Prophylaxe

* Impfung gegen Influenza

iblich —| *

Feuchtinhalation vor Physiotherapic

5 * DNAse
definierte
individuclle —+ * Bronchodilatatoren
T'hetapieversuche

= topische Stervide

in Einzelfillen .
erforderlich

* Horgerdt (evil. knochenverankert)

operative Sanierung der oberen Atemwege
(Parazentese, Fensterung)

= Segmentrescktion/Lobekiomie bei Bronchiekiasen

Abb. 3 A Behandlung der Atemwege von Patienten mit primarer Ziliendyskinesie,

Grundlage: Sekret mobilisierende Mafnahmen fiir obere und untere Atemwege, intermittie-
rende antibiotische Prophylaxe; Ermittlung des individuellen Nutzens von DNase, Bronchodila-
tatoren, topischen Steroiden in definierten Therapieversuchen,

chirurgische Manahmen: selten erforderlich

sollte bereits im Kleinkindesalter begon-
nen werden.

Regelmiflige Nasenspittung mit Salzlo-
sung mittels Nasendusche oder Nasenkini-
chen ist eine hochgradig wirksame Metho-
de zur Durchbrechung der chronischen
Entziindung in cdlen oberen Atemwegen,

Sekret mobilisicrende MaBnahmen
sind auch das zentrale Element der Be
handlung der oberen Atemwege. Die Spii-

Jung des Nasenlumens mit isotonischer,

besser noch hypertonischer Salzlosung
per Nasendusche (€3 Abb. 2] bzw:. Nasen-
kinnchen wird als hochgradig effektiv an-
geschen. Ersatzweise kommen hochkon-
zemtrierte, typischer Weise 3,5%ige, Salzlo-
sungen in Form von Nasensprays zur An-
wendung |17]. Wichtig ist zudem eine re-
gelrechte Schnduztechnik, bei der auf ho-
he Driicke im Nasenlumen und in den
Nasennebenhshien verzichtet wird. Viel-
mehr sollte auf cinen hohen Luftfluss ge-
achtel werden.

Antientziindliche topische Therapie
Der Stellenwert von topischen Steroiden

nasal bzsw. bronchial ist fir die PCD niche
gut definiert, Die Entziindungsreaktion

bei der primiren Ziliendyskinesie geht ty-
pischerweise mit einem granulozytiren
Bild einher. Trotedem wird zu einem The-
rapieversuch mit lokalen Steroiden iiber
einen im Voraus definierten Zeitraum mit
einem im Voraus definierten Zielparame-
ter geraten, Es sollte sich obligat ein Aus-
lagsversuch anschlieen, sodass aus dem
Vergleich der beiden Phasen cin individu-
eller therapeutischer Wert abgeleitet wer-
den kann.

Fiir einen méglichen Nutzen topischer
Steroide ist neben der exaklen Verabrei-
chungstechnik v. a, die vorherige griind-
liche Reinigung der Atemwege von Se-
kreten bedeutsam. Sekret mobilisicrende
Mainakmen soflien der lokaken Anwen-
dung von Steroiden also immer vorange
hen.

Antibiotische Behandiung

Der wesentliche Pathomechanismus der
primiren Ziliendyskinesie besteht in ei-
ner Sekretretention in den oberen und un-
teren Atemwegen. Daraus resultiert cine
hohere Keimdichte mit {iblichen Erregern,
Mit ciner Besiedlung durch Pseudornonas
aeruginosa ist in den Nebenhohlen, bei
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perforierter Otitis media und bei ctwa 1/
der Paticnten auch in den unteren Awm-
wegen zu rechnen [6].

= Eine Einschrankung des Abwehrsys-
tems besteht bei der primdren
Ziliendyskinesie typischerweise nicht.

Vielmehr ist davon auszugehen, dass ge-
rade durch dic hohe Keimdichte alle Ab-
wehrmechanismen aktiviert sind. Bei
(berforderung ist mit Exazerbationen zu
rechnen,

Entsprechend profitieven Patienten mit
emer priméren Ziliendyskinesie in alier Re-
gel von ciner frithzeilig cinsetzenden inter-
mittierenden antibiotischen Prophylaxe,
Pras Therapieziel kann nicht in ¢iner dau-
erhaflen Eradikation pathogener Ketine be
stehen, somdern nur in ¢iner Reduktion,

Weitere Ansatze

Die 3 Saulen des Behandlungsregime kon-
nen durch weitere Behandlungsprinzipi-
en ergiinzt werden, In Einzelfillen kann
cine inhalalive Therapie mil DNase wirk-
sam sein.

== Inhalative Antibiotika sollten bei
Pseudomonas-aeruginosa Nachweis
Anwendung finden.

Unsicherheit besteht fiir die klinische Be-
deutung von Bronchodilatatoren. Auch
bei all diesen Behandlungsformen wird
zu einem gezielten Therapieversuch it
nachfelgendem Auslassversuch geraten,
Bewihrt hat sich fir solche Fragestellun-
gen dic Beachtung von Kriterien eines .n
o randomised controlled trial” [18]. Hin-
gegen ist die lmpfung gegen Pocumokok-
ken und Influenzaviven zu emplehlen.
Chirurgische MaBnanmen kommen
fiir schwere Yerlaufe in Frage. So sollte
bei bestehenden: Bronchiektasen mit um-
schricbener Lokalisation Giber eine Seg-
mentreseklion bzw. Lobcktomie nachge-
dacht werden. Fiir die oberen Atemwege
besteht eine Therapicoption fiir therapie-
resistente entziindliche Verinderungen in
der so genannten FESS. In Grofibritanni-
en wird der frithzceilige Einsatz von Horge-
riten propagiert, wihrend grofie Zuriick-
haltung mit der Anlage von Paukenréhr-
chen besteht. T zentraleuropidischen Be-
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reich hingegen werden diese groRzigig
eingeselzt.

Reslimee

Mit Diagnosestellung sollte jeder Pati-
ent mit primérer Ziliendyskinesie in Sek-
ret mobilisierende Techniken [ir obere
und untere Atemwege cingefithrt werden
(8 Abb. 3). Sinnvoll ist in aller Regel ¢i-
ne kontinuierliche Anleitung cinmal wé-
chentlich in einer dafir spezialisierten
physiotherapeutischen Praxis. Diese The-
rapieform wird meist durch cegelmiatige
Feuchtinhalalion erginzt. Der Sckretmo-
bilisation in den oberen Atemsegen dient
cine Nasendusche. Ersatzveise kommt ein
Nasenspray mit hochkonzentrieeler Salzlo-
sung in Frage.

Die antibiotische ‘Iticrapie ist bei ver-
meintlichen oder drohenden Exazerbatio-
nen indiziert, iblicherweise z. B, mit Ce-
faclor oder Cotrimoxazol.

Der Nachweis von Pseirdomonas aeru-
ginosa bei etwa 17y einer US-amerikani-
schen PCD Patientlen-Population sollte
zu regelmaRiger mikrobiologischer Diag-
nostik und ggf. zu einer angepassten The-
rapic veranlassen,

Iiin individueller Therapteversuch mit
topischen Steroiden sowohl fir die nasa-
l¢ als auch fiir die bronchiale Anwendung
kann Klarheit tiber dic Bedeulung die-
ses Wirkstoffs fir den cinzelnen Patien-
ten schaffen. Zu emem groBziigigen Ein-
satz yon topischen Sterorden in Kombina.
tion mil einem lang wirksamen p2-Mime-
tikum wird geraten. Unabdingbare Voraus-
selzung filr die Wirksamkeit ist die vorhe-
rige griindliche Reinigung der oberen und
unteren Alemwege von Sckreten.

Chirurgische Mafinahmen sollten Fin-
welidlien vorbehalten bleiben.

[Jas therapeutische Management erfor-
dert in aller Regel ein hohes Mafl an Spe-
zialisierung durch die betrevende medizi-
nische Einrichtung, Bewihrt hal sich die
Versorgung in spezialisierten Zentren, Vor-
bild kann die Betreuung von Mukoviszido-
s¢-Patienten sein,

Fazit fiir die Praxis
Die Diagnostik der primaren Ziliendyski-

nesie erfolgt nach einem 3-Stufen-Sche-
ma:

== Yorselektion moglicher PCD-Patien-
ten durch Erhebung krankheitstypi-
scher Befunde.

ws Ausschluss von Patienten mit Normal-
befunden fiir nasale NO-Messung
bzw, lichtmikroskopische Zilienfunkti-
onsanalyse,

== Diagnosestellung PCD durch elektro-
nenmikroskopische Zilienstrukturana-
lyse unter Beachtung methodischer
Standards.

Die Therapie beginnt sofort nach Diagno-
sestellung:

- Einfiihrung eines jeden Patienten mit
PCDin Sekret mobilisierende Techni-
ken fir obere und untere Atemwege
(kontinuierliche Anleitung einmal wo-
chentlich in dafiir spezialisierter phy-
siotherapeutischer Praxis).

== RegelmaBige Feuchtinhalation.

Sekretmobilisation in den oberen

Atemwegen durch Einsatz einer Na-

sendusche oder eines Nasensprays

mit hochkonzentrierter Salzlosung.

= Antibiotische Therapie bei vermeintli-
chen oder drohenden Exazerbationen.

- RegelmaRige mikrobiologische Diag-
nostik und ggf. angepasste Therapie.

« eventuell individueller Therapiever-
such mit topischen Steroiden zur KIg-
rung der Bedeutung dieses Wirkstoffs
fiir den einzelnen Patienten.

= in Einzelfallen chirurgische Malinah-
men.
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