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Primaire ciliaire dyskinesie



Inleiding
Primaire Ciliaire Dyskinesie (afgekort PCD) is een aangeboren, niet veel voorkomende aandoening, 
waarbij onder andere infecties ontstaan in de longen en in het keel-neus-oorgebied. 
Het is niet precies bekend hoeveel mensen in Nederland deze aandoening hebben. Geschat wordt dat 
het gaat om enkele honderden personen. Juist omdat PCD zelden voorkomt, is de aandoening bij wei-
nig mensen bekend. Deze brochure is dan ook bedoeld om mensen met PCD, maar ook andere direct 
betrokkenen en belangstellenden, te informeren. Naast ervaringen van mensen met PCD vindt u in deze 
brochure een antwoord op veel gestelde vragen. Als u na het lezen van de brochure nog vragen heeft, 
aarzel dan niet om ze te stellen aan uw behandelend arts. 

pcd
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Wat betekent Primaire Ciliaire Dyskinesie? 
Primair geeft aan dat er geen aanwijsbare oorzaak van buitenaf voor de verschijnselen kan worden ge-
vonden. Er is dan sprake van een defecte aanleg. Bij PCD is dit erfelijk bepaald.
Ciliair wijst erop dat het een aandoening van de cilia betreft. Cilia is het Latijnse woord voor trilharen. 
Op een aantal plaatsen in het lichaam bezitten bepaalde cellen trilharen, onder andere in de luchtwegen 
en in de geslachtsorganen. Trilharen zijn zeer klein; de lengte van een trilhaar is minder dan éénhon-
derdste millimeter en de dikte minder dan éénduizendste millimeter. Trilharen zijn daarom alleen met 
behulp van een microscoop te zien. De onderstaande foto geeft een beeld van trilharen door een elek-
tronenmicroscoop gezien.

Dyskinesie betekent: bemoeilijkte of slechte beweeglijkheid.
Kortgezegd geeft de naam Primaire Ciliaire Dyskinesie (PCD) aan dat de ziekte is aangeboren en dat de 
trilharen slecht bewegen.
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Bouw en werking van de luchtwegen.
Omdat bij PCD de problemen met de luchtwegen meestal op de voorgrond staan, volgt hier een korte 
beschrijving van de bouw en functie van de luchtwegen (zie onderstaande tekening).
De luchtwegen bestaan uit bovenste luchtwegen (neus, neusbijholten en middenoor), het strotten-
hoofd, en de luchtpijp met de “bronchusboom”. De bronchusboom bestaat uit een stelsel van zich 
steeds verder vertakkende pijpjes (bronchiën). Ingeademde lucht komt uiteindelijk via de bronchiën in 
de zeer fijne longblaasjes terecht. Onze longen bevatten ongeveer 300 tot 600 miljoen longblaasjes! 
Verreweg het grootste gedeelte van ons luchtwegstelsel bevat trilhaarweefsel. Behalve trilharen bevat 
het ook een laagje slijm. Ingeademde deeltjes slaan op dit slijm neer. De trilharen voeren een 
slagbeweging uit, waardoor het slijm - met de neergeslagen deeltjes - in de richting van de keelholte 
wordt bewogen. Op deze wijze worden de longen schoon gehouden en kunnen de longen hun functie 
goed uitvoeren.
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De tekening geeft schematisch de bouw van onze luchtwegen weer
A en B: luchtwegstelsel met afwijkingen, bijvoorbeeld door PCD veroorzaakt.



de keelholte wordt bewogen. Op deze wijze worden de longen schoon gehouden en kunnen de 
longen hun functie goed uitvoeren.

De tekening geeft schematisch de bouw van onze luchtwegen weer
A en B: luchtwegstelsel met afwijkingen, bijvoorbeeld door PCD veroorzaakt.

Wat is PCD?
De trilharen houden de luchtwegen schoon. Door de wuivende beweging (trilhaarslag) die de trilharen 
maken, vegen zij als het ware alle stofdeeltjes en bacteriën, die op het slijm in de luchtwegen zijn 
neergeslagen, naar de keelholte. Bij mensen met PCD kunnen de trilharen de trilhaarslag niet of niet 
goed uitvoeren. Het kan zijn dat de trilhaarslag te traag, te snel of niet gecoördineerd is. Hierdoor 
verloopt de afvoer van slijm trager en verblijven stofdeeltjes en bacteriën langer in de luchtwegen, 
waardoor infecties kunnen ontstaan. Klachten die op verkoudheid lijken - maar het niet zijn - zijn dan 
ook het gevolg. Ruim driekwart van de mensen met PCD heeft last van voortdurende 'verkoudheid'. 
Door de onvoldoende slagbeweging van de trilharen ontstaat een ophoping van slijm in de kleinere 
luchtwegtakjes. Dit is een goede voedingsbodem voor bacteriën. Bacteriën veroorzaken een infectie.
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Wat is PCD?
De trilharen houden de luchtwegen schoon. Door de wuivende beweging (trilhaarslag) die de trilharen 
maken, vegen zij als het ware alle stofdeeltjes en bacteriën, die op het slijm in de luchtwegen zijn neer-
geslagen, naar de keelholte. Bij mensen met PCD kunnen de trilharen de trilhaarslag niet of niet goed 
uitvoeren. Het kan zijn dat de trilhaarslag te traag, te snel of niet gecoördineerd is. Hierdoor verloopt 
de afvoer van slijm trager en verblijven stofdeeltjes en bacteriën langer in de luchtwegen, waardoor 
infecties kunnen ontstaan. Klachten die op verkoudheid lijken - maar het niet zijn - zijn dan ook het 
gevolg. Ruim driekwart van de mensen met PCD heeft last van voortdurende ‘verkoudheid’. Door de 
onvoldoende slagbeweging van de trilharen ontstaat een ophoping van slijm in de kleinere luchtweg-
takjes. Dit is een goede voedingsbodem voor bacteriën. Bacteriën veroorzaken een infectie.
Veelvuldige infecties tasten de wanden van de kleinere luchtwegtakjes aan. Deze verliezen hun elas-
ticiteit en raken uitgezakt, waardoor zich weer gemakkelijk slijm kan ophopen en de infecties steeds 
moeilijker te bestrijden zijn. De verwijde en uitgezakte longtakjes worden bronchiëctasieën genoemd.
PCD kan vanaf de geboorte klachten geven. Er bestaat tot op heden geen genezing, maar de klachten 
kunnen wel worden verminderd. De behandeling is gericht op het verwijderen van slijm en op het voor-
komen en bestrijden van infecties. Hierdoor verminderen de klachten en de kans op complicaties, zoals 
het ontstaan van bronchiëctasieën.

Mevrouw X, geboren in de jaren vijftig

“Ik heb twee broers en een zus. Mijn geboorte verliep voorspoedig. Als kind had ik veelvuldig last van hoesten en 
bronchitis. Later werd door de schoolarts opgemerkt dat mijn hart ‘andersom’ gelegen was, maar de huisarts vond 
dit een ‘speling van de natuur’. Mijn amandelen werden eruit gehaald, omdat ik vaak oorontstekingen had en ver-
kouden was. Nadat ik was goedgekeurd voor een baan in het jeugdwerk, werden de klachten ernstiger. Ondanks 
antibioticakuren, kaak¬spoelingen en enkele KNO-operaties bleven de klachten bestaan. Ik moest steeds vaker 
van mijn werk verzuimen. De behandelende artsen vonden dat ik me aanstelde of dachten dat ik de medicijnen 
niet regelmatig innam. Een geraadpleegde longarts kon ook geen aanwijsbare oorzaak voor mijn klachten vinden. 
Op eigen initiatief paste ik mijn baan aan. 
Ten einde raad bezocht ik een homeopathisch arts.
Toen ik na mijn trouwen was verhuisd, had ik enkele medische rapporten opgevraagd en meegekregen. De 
homeopathisch arts bekeek de rapporten en zei dat hij aan het syndroom van Kartagener dacht. En inderdaad, 
onderzoek bracht aan het licht dat ik een gestoorde trilhaarwerking had. De arts stelde een bijholte-operatie voor 
om deze te ontlasten. Daar zag ik echter vanaf. Ik weet nu wat ik heb, maar ik ontmoet nog steeds veel onbegrip. 
Jammer dat de diagnose niet eerder is gesteld, zodat ik mijn werkomstandigheden in overleg had kunnen aanpas-
sen. Bovendien had ik veel eerder aanspraak kunnen maken op bepaalde sociale voorzieningen. Samen met een 
deskundige bekijk ik nu wat er mogelijk is in mijn arbeidssituatie”.
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Wat zijn de klachten?
De meeste klachten bij mensen met PCD ontstaan in de luchtwegen. Chronisch hoesten, hardnekkige 
luchtwegklachten, oorontstekingen, neusbijholte-ontstekingen, chronische bronchitis en longontstekin-
gen komen zeer vaak voor. Bij een groot aantal personen met PCD blijkt achteraf dat al kort na de    
geboorte sprake is geweest van lichte ademhalingsstoornissen zonder duidelijke oorzaak.
De ernst van de klachten kan sterk wisselen. Soms zijn ongewilde kinderloosheid en het feit dat borst- 
en/of buikorganen gespiegeld liggen (situs inversus; zie verderop) de enige aanwijzingen voor het 
bestaan van PCD. Mensen met PCD zijn vaak gevoeliger voor weersinvloeden en seizoenswisselingen. 
Met name in de winterperiode kunnen bepaalde klachten verergeren en/of vaker optreden.
Problemen als vermoeidheid, ondergewicht, spraakstoornissen, eetproblemen, ongewenste kinderloos-
heid, verstoorde of afwezige reuk en duizeligheid zijn ook veel voorkomende verschijnselen bij mensen 
met PCD. Mensen met PCD hebben een normale levensverwachting, dat wil zeggen dat ze in principe 
net zo oud kunnen worden als een ‘gezond’ persoon.

Infecties van de longen: (chronische) bronchitis en longontsteking
Als het slijmvlies van de luchtwegen is ontstoken, spreken we van bronchitis. Longontsteking betekent 
dat het longweefsel is ontstoken. Wanneer regelmatig longontstekingen optreden, kan dit een blijvende 
beschadiging van de longen tot gevolg hebben. Door de ontstekingen kan de wand van de luchtwegen 
worden aangetast. Ontstekingsvocht kan zich hierdoor gemakkelijker ophopen waardoor het steeds 
moeilijker wordt de ontsteking te genezen. Uiteindelijk kan de beschadiging leiden tot achteruitgang 
van de longfunctie; het ademhalen wordt moeilijker.
Soms treedt de eerste luchtweginfectie al in de eerste levensdagen op.

Infecties van de neus, neusbijholten en het oor 
Hardnekkige infecties in de bovenste luchtwegen kunnen leiden tot een verminderd of afwezig reukver-
mogen, tot achteruitgang van het gehoor en tot aantasting van het evenwichtsorgaan (duizeligheid). 
Bij steeds terugkerende neusinfecties ontstaan nogal eens poliepen in de neus. Dit zijn goedaardige 
uitgroeisels van het slijmvlies.

Verminderde vruchtbaarheid
Zweepstaarten van zaadcellen zijn in aanleg net zo gebouwd als trilharen. Daardoor is bij veel mannen  
met PCD de slagbeweging van de zweepstaarten sterk verminderd. Bij de bevruchting bewegen zaad-
cellen naar de eicel toe. Mannen met PCD zijn vaak onvruchtbaar of verminderd vruchtbaar. Met behulp 
van moderne behandelmethoden kunnen zij echter wel kinderen krijgen..
Het is theoretisch denkbaar dat bij vrouwen met PCD ook sprake is van verminderde vruchtbaarheid, 
maar onderzoek heeft hiervoor tot dusver geen duidelijke aanwijzingen opgeleverd.
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Situs Inversus
Situs inversus is de medische term voor een links/rechts spiegelligging van borst- en/of buikorganen. 
Dit komt bij ongeveer de helft van de mensen met PCD voor. Het kan gaan om één orgaan maar ook 
om meerdere organen. Tijdens de groei en de ontwikkeling van het embryo is er iets mis gegaan met de 
plaatsing van de organen: de organen zijn niet op hun eigenlijke bestemming terechtgekomen.
 Zo kan het gebeuren dat het hart, dat normaal links ligt, bij een situs inversus juist rechts ligt. Een situs 
inversus heeft in principe geen nadelige invloed op de werking van de betreffende organen.
De precieze oorzaak van het optreden van een situs inversus is onbekend. Waarschijnlijk wordt de lig-
ging van borst- en buikorganen in de embryonale fase mede door trilharen tot stand gebracht, Als de 
trilharen niet werken berust de ligging van de organen van borst en buik (normaal of in spiegelbeeld) 
waarschijnlijk op toeval. 

Niet iedereen met situs inversus heeft ook PCD. De combinatie situs inversus en PCD wordt ook wel het 
syndroom van Kartagener genoemd.

Erfelijkheid
PCD is een zogenoemde autosomaal recessief erfelijke aandoening. Dit wil zeggen dat de aandoening 
alleen tot uiting komt als een kind van beide ouders de erfelijke aanleg voor PCD heeft meegekregen. 
Hoe gaat zo’n overerving nu precies in z’n werk?
Ons lichaam is opgebouwd uit miljarden kleine bouwstenen: de lichaamscellen. Al onze lichaamscellen 
bevatten erfelijke informatie. Deze ligt opgeslagen in de kern van de cel op zogenaamde chromoso-
men. Chromosomen zijn dragers van erfelijke eigenschappen. Erfelijke eigenschappen bepalen niet 
alleen de kleur van het haar of de ogen, maar ook of alle processen in ons lichaam naar behoren wer-
ken. De medische term voor één erfelijke eigenschap is gen (meervoud: genen). Alle genen liggen op 
een bepaalde plaats op de chromosomen. Elke lichaamscel heeft 46 chromosomen, gerangschikt in 23 
paren, dus alle genen zijn dubbel aanwezig. Alleen eicellen en zaadcellen hebben slechts de helft van 
de chromosoomparen van een normale lichaamscel en dus hebben deze cellen de erfelijke eigenschap-
pen enkelvoudig. Na de bevruchting (versmelting van een ei- en een zaadcel) zijn de chromosomen 
weer dubbel aanwezig. Op deze manier krijgen kinderen erfelijke eigenschappen van hun vader (via 
de zaadcel) én van hun moeder (via de eicel). Erfelijke ziekten kunnen ontstaan als een erfelijke eigen-
schap fouten bevat, waardoor het lichaamsproces - dat via deze erfelijke eigenschap bestuurd wordt 
- niet goed verloopt. Elk mens heeft wel tientallen foutjes in zijn erfelijke eigenschappen, maar meestal 
worden die gecompenseerd door de andere helft van de erfelijke eigenschap die wel normaal is. Iemand 
die een gecompenseerde fout voor een bepaalde erfelijke eigenschap heeft, noemen we een ‘drager’ 
van deze eigenschap. Dragers zijn altijd gezond. Het gaat echter mis als een kind voor dezelfde erfelijke 
eigenschap tweemaal een gen meekrijgt met een foutje. Een erfelijke ziekte die op zo’n manier ont-
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staat noemen we recessief erfelijk. PCD is, naar wij op dit moment aannemen, zo’n recessief erfelijke 
aandoening. Dus alleen als beide ouders drager zijn van de erfelijke eigenschap die PCD veroorzaakt, 
bestaat de mogelijkheid dat ze een kind met PCD krijgen. De kans dat dit werkelijk gebeurt, is bij elke 
zwangerschap 25%. Onderzoekers schatten dat PCD bij 1 op de 15.000 à 30.000 mensen voorkomt. 
In Nederland zou het gaan om 500 à 1.000 mensen. Het komt voor bij alle rassen ter wereld en even 
vaak bij mannen als bij vrouwen. 
Onderzoek naar welke genfouten een rol spelen bij PCD is in gang. Inmiddels zijn er enkele gevonden. 
De meeste zijn echter nog niet bekend. Daarom kan dragerschap op dit moment  nog niet met DNA-
onderzoek worden vastgesteld.

Het stellen van de diagnose
Veelvuldig optredende infecties kunnen de luchtwegen en het gehoor beschadigen. Daarom is het be-
langrijk de juiste diagnose zo vroeg mogelijk te stellen. Het stellen van de diagnose gebeurt door middel 
van een of meer van de volgende methoden:
	 l	 meten van het slijmtransport;
	 l	 onderzoek van de trilhaarfunctie (direct na afname of celkweek);
	 l	 electronenmicroscopie (onderzoek van de bouw van een trilhaar op doorsnede).

Meten van het slijmtransport
Er bestaan twee verschillende tests om het slijmtransport te meten. Bij de eerste test wordt gebruik 
gemaakt van een smaakstof (sacharine-test). De tweede test maakt gebruik van zeer kleine, laag-radio-
actief gemerkte, eiwitdeeltjes.
Bij deze twee tests wordt de stof (sacharine of radio-actief gemerkte eiwitdeeltjes) op het slijmlaagje in 
de neus aangebracht. Vervolgens wordt gedurende een bepaalde tijd nagegaan of deze deeltjes door 
de bewegende slijmlaag worden meegevoerd. Een verstoring in het slijmtransport is waarschijnlijk als 
de deeltjes niet of te weinig zijn verplaatst. Er zal dan verder onderzoek moeten worden verricht. Als de 
aangebrachte deeltjes wél door het slijmlaagje zijn verplaatst dan is er géén stoornis in het slijmtrans-
port. Als ze niet zijn verplaatst, is óf het slijmvlies beschadigd door bijvoorbeeld infecties,óf er is sprake 
van PCD.
De gebruikte hoeveelheid radio-activiteit is overigens zo gering, dat geen schadelijke bijwerkingen 
optreden. Tijdens deze test wordt u maximaal één uur blootgesteld aan deze zeer lage dosis radio-ac-
tiviteit. Na afloop kan u het grootste deel van de radio-activiteit weer kwijtraken door een paar keer 
goed te snuiten.
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Onderzoek van de trilhaarfunctie
De trilhaarfunctie kan onder een microscoop worden onderzocht. Gekeken wordt of de slagbeweging 
van de trilharen normaal is. Om dat te beoordelen wordt gekeken naar de slagfrequentie (hoe snel slaan 
de trilharen), de amplitude (zijn de slagen van de trilharen groot genoeg) en de coördinatie (werken de 
trilharen goed samen, slaan ze dezelfde kant op én slaan ze allemaal gelijktijdig). Hiervoor is een stukje 
trilhaarweefsel nodig, dat kort na afname onder de microscoop wordt bekeken. Het weefsel wordt met 
behulp van een soort schrapertje uit de neus weggenomen (biopt). De artsen nemen het liefst een biopt 
achter uit de neus, omdat zich daar veel trilhaarweefsel bevindt en het daar gemakkelijk te bereiken is. 
Soms wordt trilhaarweefsel uit de luchtpijp genomen; deze ingreep is meer belastend. Het nemen van 
een biopt uit de neus is even een vervelend gevoel. Lokale verdoving is niet mogelijk, omdat door de 
verdoving de trilhaarslag verdwijnt. In sommige klinieken wordt gebruik gemaakt van de brush-me-
thode, waarbij losse trilhaarcellen worden verkregen met een soort ragertje. Nadeel hiervan is dat de 
samenwerking tussen trilhaarcellen niet kan worden bestudeerd.

Meneer A, 38 jaar

“Enkele dagen na mijn geboorte kreeg ik kinkhoest. Toen ik tien jaar was, constateerde de schoolarts dat mijn 
hart rechts zat (situs inversus). Als kind had ik regelmatig last van bronchitis en verkoudheden. Op 12-jarige 
leeftijd werden mijn keelamandelen weggehaald. In de jaren daarna is een aantal poliepen (goedaardige slijm-
vliesuitgroeisels) uit de neus verwijderd en vonden diverse kaakspoelingen plaats. 
Toen ik 26 was, werd na uitgebreid onderzoek voor het eerst gedacht aan het bestaan van het syndroom van 
Kartage
ner. Verder onderzoek in het VU ziekenhuis in Amsterdam wees uit dat ik een afwijking in de bouw van mijn 
trilharen bezat. Op 30-jarige leeftijd kreeg ik een lichte longbloeding.
Momenteel leid ik een normaal bestaan, waarbij ik actief voetbal, handbal en tennis. Ik merk duidelijk dat ik 
profijt heb van mijn sportactiviteiten. Als ik minder sport, heb ik het gevoel minder lucht te krijgen. 
Tot mijn dertigste jaar was ik beroepsmuzikant. De meestal rokerige ruimtes, waarin ik mijn beroep uitoefende, 
hadden een nadelige invloed op mijn functioneren. Als gevolg daarvan ben ik
 van beroep veranderd. Ik ben nu actief in de verkoop van badkamers. lk heb een verminderde reuk, ik hoest 
en snuit veelvuldig, geef veel slijm op en haal ieder jaar een griepprik. Antibiotica gebruik ik alleen als dat nodig 
is, zoals bij infecties en bij een lichte longbloeding. Een klein gedeelte van mijn linkerlong functioneert minder, 
maar daar heb ik niet veel last van. Kortgeleden zijn opnieuw enkele poliepen verwijderd en vond er een kaak-
spoeling plaats. Vanwege vocht achter de trommelvliezen zijn buisjes in mijn oor geplaatst. Ik ga ieder half jaar 
voor controle naar een longarts”.

10



Onderzoek naar de trilharen direct na afname levert niet altijd voldoende informatie op. Vaak zijn de 
trilhaarcellen aangetast door een infectie en functioneren daarom minder goed, zelfs al zijn ze in aanleg 
normaal. Ook is er vaak te weinig materiaal om de samenwerking tussen de trilhaarcellen goed te kun-
nen beoordelen. Om dit probleem op te lossen wordt gebruik gemaakt van de celkweekmethode  Hier-
bij worden de cellen gekweekt in een vloeistof. Deze vloeistof bevat antibiotica waardoor uit de neus 
meegekomen bacteriën worden gedood.  Als de celkweek lukt, komt een overvloed aan trilhaarcellen 
beschikbaar in goede conditie. Deze cellen kunnen dan alsnog goed worden beoordeeld. 

Bij een celkweek wordt het biopt bewerkt zodat er losse cellen verkregen worden. De cellen worden 
vervolgens op een onderlaag (collageenmatrix) gekweekt zodat er één laag cellen ontstaan: monolayer-
kweek. Na 2-6 weken verdwijnen de trilharen. De cellen blijven in leven en vermenigvuldigen zich. Als 
er na een maand genoeg cellen zijn wordt de collageenmatrix afgebroken. Velden van cellen worden 
dan in suspensie (in vloeistof) gekweekt, gaan aan elkaar groeien en vormen ballonnetjes. Door deze 
kweekmethode maken de cellen na ongeveer een maand nieuwe trilharen. De ballonnetjes gaan dan 
bewegen en draaien.
PCD is te bepalen door bij de nieuw gevormde trilharen de beweging te onderzoeken.

De voordelen van deze methode zijn:	
	 l	 hoge reproduceerbaarheid
	 l	 grote hoeveelheid trilhaarcellen uit een klein biopt
	 l	 afwezigheid van andere cellen dan trilhaarcellen
	 l	 afwezigheid van bacteriën en hun toxinen

De nadelen van deze methode:		
	 l	 tijdrovende kweekprocedure
	 l	 relatief hoge kosten
	 l	 de celkweek kan mislukken (vaak door besmetting met bacteriën)

De voordelen van deze methode wegen ruimschoots op tegen de nadelen. De diagnose kan beter ge-
steld worden na het bepalen van de functie en activiteit van de nieuwgevormde trilharen.
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Electronenmicroscopie
Met behulp van een elektronenmicroscoop wordt de bouw van de trilharen onderzocht. Bij PCD zijn 
hierin heel vaak specifieke afwijkingen te vinden, echter niet altijd. In 30% van de gevallen van patiën-
ten met PCD is de inwendige bouw van het trilhaar ogenschijnlijk niet afwijkend. Een normale electro-
nenmicroscopie sluit een PCD dus niet uit! 
Ook voor dit onderzoek zijn stukjes trilhaarweefsel nodig. De arts neemt vaak meerdere stukjes trilhaar-
weefsel uit de neus, omdat voor een goede beoordeling veel trilharen nodig zijn. Het onderzoek neemt 
een aantal weken in beslag.
Omdat door infectie het slijmvlies wordt beschadigd, wordt een biopt het liefst genomen op een mo-
ment, dat er geen sprake is van een luchtweginfectie. Daarom is het soms nodig gedurende enkele 
weken voor het nemen van een biopt antibiotica te gebruiken.

Behandeling
Het doel van de behandeling is het behoud van een goede conditie en zelfstandigheid, het tegengaan 
van eventuele complicaties op lange termijn en het aandacht besteden aan leefgewoonten. Kortom, een 
goede behandeling dient ervoor te zorgen, dat de kwaliteit van leven gehandhaafd blijft.

De behandeling van PCD bestaat in grote lijnen uit de volgende pijlers:	
	 l	 sputumevacuatie (het verwijderen van slijm uit de longen);
	 l	 bestrijden van infecties;
	 l	 preventieve maatregelen;
	 l	 operatieve ingrepen.

Sputumevacuatie
Dit wordt bevorderd met de volgende methoden:
	 l	 Fysiotherapie;
	 l	 Medicijnen.

Fysiotherapie
Om de longen te beschermen tegen de schadelijke effecten van de ontstekingen moet het slijm zo goed 
mogelijk verwijderd worden. Fysiotherapie kent hier¬voor enkele technieken, de zogenaamde sputum-
mobiliserende technieken:
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De ACBT-methode
De ACBT-methode (active cycle of breathing technique, ofwel de ‘actieve ademcyclus’) is een methode 
waarin verschillende manieren van ademen elkaar afwisselen, namelijk ontspannen rustig ademen, diep 
inademen en huffen/ hoesten. Als na het huffen/ hoesten nog sputum hoorbaar is, wordt de hele cyclus 
herhaald, totdat er (vrijwel) geen sputum meer zit. 
Vroeger werd ACBT ook wel FET (forced expiration technique, ofwel krachtige uitademingsstechniek) 
genoemd. Omdat veel mensen dachten dat FET hetzelfde was als alleen huffen werden de andere on-
derdelen overgeslagen. Daarom is afgesproken om de naam ACBT te gebruiken.

Autogene drainage
Autogene drainage is het verplaatsen van sputum met behulp van luchtverplaatsing tijdens het uit-
ademen. Autogene drainage bestaat uit 3 fasen, namelijk het losademen van het sputum, het sputum 
verzamelen en het sputum uitdrijven. Elke fase wordt bepaald door de diepte van de inademing en de 
kracht van de uitademing.

Lichamelijke inspanning en conditietraining
Lichamelijke inspanning, sport, spel en training kunnen een sputummobiliserende werking hebben. 
Vandaar dat een actieve levensstijl ten zeerste aangeraden wordt. Inspanning geeft een verdieping van 
de ademhaling en heeft soms een hoestprikkel tot gevolg. Vooral voor jongere kinderen is dit een ideale 
manier om, zonder dat ze het gevoel hebben met ‘oefenen’ of ‘behandeling’ bezig te zijn, sputum kwijt 
te raken.

PEP masker
De ademtechniek met behulp van het PEP masker maakt gebruikt van positieve uitademingsdruk  (po-
sitive expiratory pressure). Het masker wordt strak tegen het gezicht gehouden, waarbij neus en mond 
zijn bedekt.   Via dit masker kan normaal worden ingeademd. De uitademing is veel zwaarder, omdat 
de opening waardoor wordt uitgeademd vernauwd is. Hierdoor wordt de druk in de luchtwegen groter. 
Door de overdruk kan de lucht via ‘omwegen’ ook stromen naar gebieden in de long die door slijm zijn 
afgesloten. De lucht kan het slijm mee naar ‘boven’ nemen naar de keel, waar het kan worden weg-
gehuft of uitgehoest. 
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De flutter
De flutter is een apparaatje dat gebruikt wordt om het ophoesten te vergemakkelijken. Het is een pijpje 
met een kogeltje erin dat bij de uitademing de lucht in de luchtwegen in trilling brengt. De trilling be-
vordert het losmaken van het sputum van de luchtwegwanden. De flutter wordt altijd in combinatie 
met het huffen gebruikt.

Kloppen (tapotage)
Vroeger werd deze techniek veel gebruikt. Uit onderzoek (onder patiënten met Cystic Fibrosis) is echter 
gebleken dat andere methoden meer effect hebben op het losmaken van sputum van de luchtwegwan-
den. Bovendien heeft kloppen als nadeel dat het kan leiden tot overprikkeling van de luchtwegen. Daar-
bij is men bij kloppen altijd afhankelijk van iemand anders, omdat je het niet bij jezelf kan uitvoeren.
De effectiviteit van kloppen verschilt van patiënt tot patiënt. Toepassing dient te worden overlegd met 
de behandelende fysiotherapeut.

Oscillavest
In Amerika heeft men lange tijd vastgehouden aan het kloppen. Vanuit het principe van het kloppen is 
daar ook het ‘vest’ ontwikkeld. Dit is een soort zwemvest dat men aantrekt en dat wordt aangesloten 
op een apparaat. Dit apparaat pompt heel snel lucht in en uit het vest, waardoor een trilling ontstaat, 
die het slijm los zou moeten trillen. In Nederland wordt het vest niet gebruikt, omdat uit onderzoek blijkt 
dat het geen meerwaarde heeft boven andere technieken en bovendien erg duur is.

Om te bepalen welke methode voor u het meest toepasselijk is én voor het aanleren van de technieken, 
dient overleg plaats te vinden met de behandelend fysiotherapeut.

Slijmverdunners
Als er sprake is van hardnekkige infecties kan het slijm taaier worden. Het gebruik van slijmverdunners 
kan dan helpen het slijm gemakkelijker op te hoesten. 
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Hypertoon zout
Ophoesten van slijm kan worden bevorderd door het inhaleren van een geconcentreerde (5-6%) zout-
oplossing. Dit prikkelt de luchtwegen om het slijm te verwijderen. Bij het starten van deze behandeling 
ervaren veel patiënten een onprettig gevoel. Dit gevoel wordt sterk verminderd door vooraf een lucht-
wegverwijdend medicijn te gebruiken.

Luchtwegverwijders
Sommige personen die aan PCD lijden krijgen als gevolg van bronchitis ook last van benauwdheid. Soms 
kan het gebruik van luchtwegverwijdende middelen helpen tegen het optreden van benauwdheid.

Het bestrijden van infecties
Antibiotica zijn werkzaam tegen bacteriële infecties. Aangezien een bacteriële infectie vaak de oorzaak 
is van chronische bronchitis of longontsteking, is behandeling met antibiotica dikwijls noodzakelijk. De 
behandelend arts kan het opgehoeste slijm op bacteriën controleren om na te gaan of de keuze van de 
antibiotica juist is. 
Bij een verstandig gebruik van antibiotica, zoals dit in Nederland gebruikelijk is, hoeft geen emstige on-
gevoeligheid van de bacteriën voor antibiotica op te treden. Antibiotica helpen niet als de infectie door 
een virus is veroorzaakt.

Preventieve maatregelen
PCD kan niet worden genezen. Veel problemen kunnen echter wel worden voorkomen door een            
gezonde leefwijze, goede medische zorg en door vroegtijdig in te grijpen bij verslechtering. Voorbeel-
den hiervan kunnen zijn een jaarlijkse griepvaccinatie en onderhoudsbehandeling met een lage dosis 
antibiotica.  
Het geregeld kweken van sputum en het doen van longfunctieonderzoek zijn eveneens van groot       
belang gebleken.

Operatieve ingrepen
Als de keel- en neusamandelen vaak ontstoken raken, is te overwegen deze te laten verwijderen. Ook 
operaties van de neusbijholten zijn soms nodig. Terughoudendheid is echter geboden, omdat een ope-
ratie het eigenlijke probleem niet verhelpt. Neusbijholten zijn de holten die boven en aan weerszijden 
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van de neus liggen. Tijdens de ingreep wordt de kleine opening tussen de bijholte en de neusholte 
groter gemaakt. Hierdoor kan eventueel ontstekingsmateriaal gemakkelijker wegvloeien en is de holte 
gemakkelijker te reinigen. De ingreep vermindert de kans op verdere infecties. Luchtwegklachten blij-
ven helaas, ook na de ingreep, vaak bestaan.

Als een persoon met PCD vaak last heeft van oorontsteking met vorming van pus, worden soms        
‘buisjes’ in de trommelvliezen geplaatst. De bedoeling hiervan is - net als bij een neusbijholteoperatie 
- om het middenoor te ontlasten van het ontstekingsvocht. Meestal vallen de buisjes na verloop van tijd 
vanzelf naar buiten.

Lobectomie
Lobectomie - verwijdering van een longkwab (deel van de long).
PCD is een ziekte die overal in beide longen zit. Verwijdering van een deel van de long heeft dus in het 
algemeen geen zin: de rest van de long blijft ziek. 
Uitzonderingen zijn echter mogelijk: wanneer één longkwab zeer ernstig is aangetast door infecties en 
in feite geen functionerend longweefsel meer bevat, wordt in sommige gevallen dat deel chirurgisch 
verwijderd. Na deze operatie voelt een deel van die patiënten zich dan (soms tijdelijk) beter, omdat ze 
een infectiehaard kwijt zijn.

Andere en aanvullende behandelwijzen
Overleg altijd met uw huisarts of behandelend arts welke methode of combinatie van methoden voor 
u het beste is en wat u graag wilt proberen. Een voorbeeld van zo’n aanvullende behandeling is een 
stoombad: bij de eerste symptomen van neusbijholte-ontsteking houdt u uw hoofd boven een bak heet 
(zout) water. Om te voorkomen dat de damp te snel ontsnapt, doet u een handdoek over uw hoofd. 
Ook kunt u de neus spoelen met zout water en/of gorgelen met zout water. Het zoute water moet 
gekookt zijn en afgekoeld.
Soms is het heel goed mogelijk behandelingen als hierboven te combineren met de overige therapie. U 
leert als patiënt snel genoeg welk effect een bepaalde behandeling voor u persoonlijk heeft en u weet 
wat uw persoonlijke voorkeuren zijn.

Medisch paspoort
Het is raadzaam een medisch paspoort bij u te dragen, zeker als er bij u sprake is van spiegelligging 
van borst- en/of buikorganen (situs inversus). Ook kunt u de toegepaste behandeling en de medicijnen 
hierin vermelden. Overlegt u met uw arts over de precieze gegevens.
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Leven met PCD
De aandoening PCD beïnvloedt uw leven in meer of mindere mate. De problemen kunnen al kort na de 
geboorte beginnen met bijvoorbeeld ademhalingsmoeilijkheden. Regelmatig medicijngebruik, eventu-
ele operatieve ingrepen en regelmatig ziek zijn kunnen het leven nadelig beïnvloeden. Soms is het niet 
mogelijk het beroep of de opleiding te kiezen waar uw voorkeur naar uitgaat, omdat de werkomstan-
digheden of opleidingseisen ongunstig zijn. Soms is het onmogelijk aan bepaalde sporten of bepaalde 
sociale activiteiten deel te nemen. Al deze beperkingen kunnen voor iemand met PCD vergaande ge-
volgen hebben.

Acceptatie en houding
Het is voor iedereen moeilijk te accepteren op een andere manier te moeten leven dan men zich had 
voorgesteld. Toch zullen de meeste mensen die aan PCD lijden zich noodgedwongen aanpassen. Voor 
de een gaat dat gemakkelijker dan voor de ander. Als u merkt dat PCD u belemmert, zult u moeten 
proberen om het evenwicht te vinden tussen ‘willen’ en ‘kunnen’. Zo beschermt u zich tegen een te 
grote belasting. Dit betekent dat u probeert zo min mogelijk last te hebben van de aandoening tijdens 
uw werk, relaties, studie en vrije tijd.

Onbegrip
Voor buitenstaanders is vaak niet duidelijk wat PCD is. Ze denken vaak dat het om een gewone verkoud-
heid gaat en dat deze besmettelijk is, maar dat is een onjuist beeld. Het lastige van PCD is bovendien 
dat de klachten nogal kunnen wisselen en niet altijd zichtbaar zijn. Vaak kan begrip gekweekt worden 
wanneer kort wordt uitgelegd wat PCD inhoudt en wat de gevolgen kunnen zijn van bepaalde ongun-
stige omgevingsomstandigheden. U kunt ook begrip vragen voor het feit, dat een rokerige omgeving 
niet zo goed is voor uw gezondheid.

Kinderen met PCD
Kinderen met PCD kunnen meestal leren en spelen als andere kinderen. Wel is het bij schoolgaande kin-
deren belangrijk met de schooldirectie te bespreken dat meer schoolverzuim dan gemiddeld kan optre-
den en dat het kind misschien minder goed mee kan doen met schoolgymnastiek. Dit wil overigens niet 
zeggen dat het kind maar aan de kant moet gaan zitten! Het opvoeden van een kind dat regelmatig ziek 
is, is vaak niet eenvoudig. Praten met lotgenoten kan veel ouders daarbij helpen. Het is in ieder geval 
belangrijk eventuele problemen in de opvoeding ook met de behandelend arts te bespreken. Soms kan 
hulp van een maatschappelijk werker of kinderpsycholoog uitkomst bieden. Probeer zowel thuis als op 
school te vermijden dat het kind een uitzonderingspositie krijgt. Een kind met PCD kan meestal normaal 
sporten, er zijn in principe geen beperkingen.
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Waar kunt u terecht met problemen en vragen
Hieronder zullen enkele tips worden gegeven over praktische zaken die voor een persoon met PCD 
belangrijk kunnen zijn.

•	 Baseer een beslissing omtrent een te kiezen opleiding of beroep niet alleen op het advies van de 
	 (behandelende) arts(en), maar ook op het advies van iemand die verstand heeft van alle 
	 mogelijkheden op het gebied van opleiding en beroep: een beroepen-deskundige. Overleg tijdig 	
	 met een beroepen-deskundige over de mogelijkheden voor u of uw kind.

•	 Sluit een zo volledig mogelijke ziektenkostenverzekering af. Meestal houdt dit ook het afsluiten 	
	 van een aanvullende verzekering in . PCD kan extra ziektekosten met zich meebrengen die 
	 mogelijk niet in het basispakket zitten. Informeer hiernaar bij uw ziektekostenverzekeraar. Het is 
	 daarbij verstandig om eerst algemeen te informeren en niet direct uw vraag te koppelen aan de 	
	 aandoening PCD.

•	 Het werken in loondienst verschilt op veel punten van het werken als zelfstandige. Als u als zelf-	
	 standig ondernemer werkt (of wilt gaan werken) is het verstandig u goed te laten informeren 
	 over de verschillen in regels en wetgeving. Lidmaatschap van een vakbond kan nuttig zijn, mocht 	
	 u onverhoopt rechtsbijstand en advies nodig hebben ten aanzien van uw werk. Bij eventuele 		
	 problemen met uw werk(gever) kan ook het  CWI, Centrum voor werk en inkomen u van advies 	
	 en nuttige informatie voorzien. Ook kantoren van bedrijfsverenigingen en de Gemeentelijke 
	 Administratiekantoren (UWV) kunnen u helpen bij problemen in de arbeidssfeer. Bij deze laatste 	
	 twee instanties kunt u ook terecht voor informatie ten aanzien van maatregelen en hulpmiddelen 	
	 of voorzieningen voor verbetering van uw levensomstandigheden of revalidatie, speciale 
	 behandelingsmethoden, scholing of training om te zorgen dat u als werknemer op de 
	 arbeidsmarkt actief kunt blijven.

Mocht er in verband met uw klachten aanleiding zijn tot speciale voorzieningen in uw huis, zoals ver-
bouwing van het centrale verwarmingssysteem, dan brengt dat meestal extra kosten voor u met zich 
mee. In speciale gevallen kunt u subsidie krijgen voor een deel van de gemaakte kosten. U dient zo‘n 
aanvraag vóór aanvang van de verbouwing of aanpassing in te dienen. Voor informatie hierover en 
informatie over huursubsidie kunt u terecht op het gemeentehuis in uw woonplaats. 
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