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1.-INTRODUCCION

1.1 Generalidades:

Las bronquiectasias se definen como una dilatacion bronquial anormal e
irreversible, generalmente progresiva', que se produce como consecuencia de
un circulo vicioso patogénico compuesto por la lesion de los mecanismos de
defensa local, la infeccion y la inflamaciéon de la via respiratoria®. Las
bronquiectasias no son una enfermedad como tal, sino una lesién estructural
de los bronquios que puede producirse por diferentes causas y en diferentes
enfermedades; con las particularidades de que sea cual sea la causa que las
ha producido, todas son susceptibles de colonizarse a nivel bronquial y
desarrollar una gran respuesta inflamatoria que se asocia a la progresion del
dafio pulmonar, y de que todas tienen aspectos de manejo comunes
independientemente de la causa que las ha producido®. Se caracterizan por
una inflamacion de predominio neutrofilico y mononuclear con decenas de
mediadores celulares que modulan la respuesta inflamatoria tanto aguda como
crénica y que perpetiian la lesién bronquial.® Laennec describe por primera vez
las bronquiectasias en 1819, la mayoria de las cuales se relacionaban con
infecciones pulmonares en la infancia, neumonias necrotizantes y enfermedad
pulmonar tuberculosa. Sin embargo, la mayor disponibilidad de antibiéticos y
su eficacia frente a la infeccidbn pulmonar, las campafas de lucha frente a la
tuberculosis con diagnésticos y tratamientos mas precoces y eficaces, las
campafias de vacunacion infantil, los mejores métodos de diagndstico de
enfermedades genéticas y los nuevos métodos de diagndstico radiologicos de
bronquiectasias, parecen haber cambiado las etiologias de las bronquiectasias

disminuyendo unas causas y emergiendo otras, en las Ultimas décadas”.

La expectoracion cronica purulenta, la afectacion funcional habitual en
forma de obstruccion al flujo aéreo, las mdultiples agudizaciones de perfil
infeccioso, en ocasiones por microorganismos poco habituales®, y la aparicién
de disnea en estadios avanzados suelen dominar el cuadro clinico y provocar
un deterioro progresivo de la calidad de vida en estos pacientes®. Aln hoy en
dia se desconoce la etiologia de las bronquiectasias en la mitad de los casos’.
Las bronquiectasias en el adulto, tienen maltiples etiologias y manifestaciones

clinicas muy diversas, con un amplio espectro en cuanto a la gravedad de sus



sintomas. Dado que es una afeccién cronica y progresiva es importante

establecer estrategias efectivas de manejo y aplicarlas precozmente®,

1.2 Epidemiologia.

La incidencia y prevalencia de las bronquiectasias no se conoce con
exactitud®.Las bronquiectasias han pasado por varias etapas desde el punto de
vista epidemiolégico. En la era pre antibidtica su prevalencia y mortalidad eran
muy elevadas, falleciendo los pacientes antes de los 40 afios de edad. Esta
elevada prevalencia corria paralela a la existente para algunas enfermedades
infecciosas generadoras de bronquiectasias como la tuberculosis o los
procesos pulmonares necrosantes'® **. Mas tarde, gracias al desarrollo de la
medicina preventiva, especialmente de las inmunizaciones y del arsenal
antibiético, descendié de forma importante su incidencia'?, asi, la incidencia de
las bronquiectasias post-infeccion ha disminuido en los paises desarrollados
durante las ultimas décadas gracias a los programas de vacunacion infantil, a
la eficacia del tratamiento antituberculoso y a la disponibilidad de un nimero

mayor de antibidticos efectivos frente a la infeccion pulmonar.

A finales de la década de 1980 Barker, en una puesta al dia sobre el
tema, alerto a la comunidad cientifica al definir las bronquiectasias como “una

enfermedad huerfana”*?

, recogiendo la definicion establecida por Brewer unos
afos antes para aquellas enfermedades que habian sufrido un olvido cientifico
y una desidia comercial, fundamentalmente en lo referente a su actualizacion

terapéutica, como consecuencia de una supuesta baja prevalencia'®*3.

En la actualidad, si bien aun hoy no existen estudios que determinen la
prevalencia real de las bronquiectasias de una forma fiable, parece mas que
probable que en el Tercer Mundo y en areas deprimidas sanitariamente del

Primer Mundo siguen siendo una causa importante de morbimortalidad.™*

En el mundo industrializado, la sustitucion progresiva desde finales de la
década de 1980 de la broncografia por la tomografia axial computarizada de
alta resolucion de térax™, el resurgimiento de viejas enfermedades, la aparicion
de nuevas situaciones médicas como la tuberculosis pulmonar, el

establecimiento de la epidemia del sida en la década de 1980 o el



advenimiento de la era de los trasplantes de oOrganos y del tratamiento
inmunosupresor y, por ultimo, la creciente longevidad de la poblacion han
propiciado que la prevalencia actual de las bronquiectasias sea probablemente
mucho mayor de la esperada®. Con la aparicién de la tomografia axial
computarizada de alta resolucién (TCAR) con alta sensibilidad y especificada
para el diagnéstico de bronquiectasias, se estan identificando muchos mas
casos y probablemente la prevalencia global aumentar4d en los proximos
afios™. La incidencia sigue siendo importante en paises pobres y no es
despreciable en los paises ricos; asi, en los Estados Unidos se ha calculado
una prevalencia de 53 casos por / 100.000 adultos con un coste anual medio
por paciente de 13.244 $°.

1.3 Anatomia patoldgica.

Las bronquiectasias afectan a los bronquios cartilaginosos segmentarios
y subsegmentarios. Las lesiones estructurales suelen afectar la pared de los
bronquios de calibre mediano con alteracion del cartilago, el musculo y el tejido
elastico. Mayoritariamente se localizan en el I6bulo inferior, en la lingula y en el

I6bulo medio®’

A nivel microscépico, las bronquiectasias, salvo las congénitas,
presentan inflamacion crénica de la pared bronquial con obstruccién distal por
la presencia de moco en la luz bronquial®. La pared bronquial esta infiltrada con
células inflamatorias, los elementos que la componen estan destruidos y
reemplazados por tejido fibroso y la superficie epitelial se encuentra ulcerada.
Las areas adyacentes se encuentran inflamadas y fibrosadas lo que puede
llegar a destruir los tabiques alveolares y formar zonas enfisematosas. Otras
caracteristicas son la sustitucion del epitelio ciliar por epitelio escamoso, la

fibrosis bronquial y peri bronquial, y la hiperplasia de las glandulas mucosas.

A nivel vascular, las arterias bronquiales son tortuosas e hipertroficas, lo
gue explica su propension a sangrar con facilidad y tienden a hacer
anastomosis pre capilares con arterias pulmonares que pueden llegar a

representar entre el 3y el 12% del flujo pulmonar



A nivel macroscoépico, los bronquios aparecen dilatados con secreciones
mucopurulentas y tapones de moco en su interior'’. El parénquima pulmonar
ventilado por los bronquios afectos presenta una combinacién de alteraciones

consistentes en fibrosis, enfisema, bronconeumonia y atelectasia.

Las bronquiectasias pueden presentarse de dos formas: un proceso
local de obstruccion de un l6bulo o el segmento de un pulmén, o un proceso
difuso que implica zonas no limitadas de ambos pulmones, a menudo
acompafado de otras enfermedades seno pulmonares, tal como sinusitis y

asma.

La clasificacion mas utilizada es la de Lynne Reid, quién en 1950 definio
y clasificé las bronquiectasias en tres formas diferentes de presentacién. Dicha
clasificacion, es realizada de acuerdo a los hallazgos broncograficos y
anatomopatolégicos. Segun esta clasificacion podemos decir que las

bronquiectasias se dividen en tres tipos®® :

a. Bronquiectasias cilindricas o tubulares. Los bronquios tienen contornos
regulares, diametro distal algo dilatado y la luz bronquial se halla ocluida
por tapones mucosos. Se caracterizan por la dilatacion aislada de las

vias aéreas y es visto a veces como un efecto residual de la neumonia.

b. Bronquiectasias varicosas. Se caracteriza por la presencia de vias
aéreas mas dilatadas y con contornos irregulares, por la presencia de
constricciones fibrosas localizadas, irregular como un rosario. El nombre

se debe a su apariencia similar al de las venas varicosas.

c. Bronquiectasias quisticas o saculares. Estos sacos se encuentran llenos
de moco. Se caracterizan por la dilatacion progresiva hacia la periferia
de las vias aéreas, que terminan en grandes quistes, sacos, 0 como
racimos de uvas, este hallazgo es siempre indicativo de la forma mas

severa de bronquiectasia.



1.4 Patogenia.

Las bronquiectasias no deben considerarse una enfermedad en si
misma, sino que son el resultado final de una variedad heterogénea de
procesos patoldgicos, los cuales tienen en comun el favorecer la reaccion
inflamatoria local, la destruccién de los componentes estructurales de la pared
bronquial y el retraso en la eliminacion de las secreciones bronquiales. La
patogenia se explica mediante la hipotesis del circulo vicioso propuesta por
Cole® (figura 1), que presupone que un evento inicial (ya sea una infeccion, la
aspiracion del contenido gastrico, una alteracion en la motilidad ciliar, una
alteraciéon en la composicion del moco,...) compromete el aclaramiento
mucociliar, que es el mecanismo de defensa sinobronquial de primera linea.
Una alteracion en cualquier nivel del sistema mucociliar impide la adecuada
eliminacion del moco y permite el contacto prolongado de las bacterias con el
epitelio bronquial. La presencia de bacterias en el epitelio bronquial provoca
una respuesta inflamatoria local que, si no consigue eliminar estas bacterias, se
amplia y se cronifica, con liberacion de proteasas que producen mayor dafio del
epitelio, que a su vez provoca una mayor alteracion del aclaramiento
mucociliar, cerrando un circulo vicioso que se perpetua sin poder eliminar la
infeccion. La respuesta inflamatoria del huésped pasa de ser protectora a ser
dafina y puede ser solo local o también sistémica. A nivel local, las secreciones
respiratorias presentan un incremento del numero de neutrdéfilos, de elastasa,
mieloperoxidasa, factor de necrosis tumoral q, interleucina 6 y 8, interleucina -
1a, interleucina -1B, y factor estimulador de colonias de granulocitos. Estudios
en muestras de biopsias bronquiales muestran un incremento del infiltrado

celular con neutréfilos, linfocitos, principalmente de CD4, y macrofagos.

En general, las bacterias que colonizan la mucosa respiratoria son
menos virulentas que las que producen enfermedad invasiva, no se adhieren al
epitelio, pero tienen capacidad de desarrollar mecanismos que facilitan su
persistencia, entorpeciendo la accion de los mecanismos de defensa y de los
antimicrobianos (formacion de biopeliculas, hipermutabilidad, formacion de

capsula).
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Figura 1. Circulo vicioso fisiopatogénico propuesto por Cole et al.™

1.5 Etiologia.

Se considera que las bronquiectasias son el estadio final de respuesta
pulmonar a una gran cantidad de enfermedades que pueden provocarlas (tabla
1). De este grupo heterogéneo de pacientes se diferencian las bronquiectasias
debidas a fibrosis quistica (FQ), enfermedad que por sus peculiaridades suele
estudiarse aparte y sobre la que existe un cuerpo de pruebas cientificas mas
desarrollado. Al resto de bronquiectasias se les denomina no debidas a FQ y
suelen estudiarse en conjunto. En cualquier caso, entre el 40-50% de las
ocasiones, a pesar de todos nuestros esfuerzos, no somos capaces de
descubrir la causa de las mismas. Probablemente estas formas primarias sean
debidas a secuelas pulmonares de infecciones en la infancia, no recordadas
por los pacientes, a reflujo gastroesofagico, alteraciones larvadas del sistema
inmune ( alteraciones funcionales neutrofilicas, déficits de subclases de IgG o
falta de respuesta humoral a antigenos encapsulados, entre otras) o

enfermedades como la enfermedad pulmonar obstructiva crénica.



El espectro etiolégico estd cambiando; asi mientras disminuyen las
causas infecciosas, otras enfermedades como las inmunodeficiencias primarias

y la fibrosis quistica se diagnostican con mayor frecuencia en la edad adulta .

La frecuencia de las diferentes causas de BQ varia en diferentes
poblaciones y depende en parte de las condiciones socioecondmicas y del
grado de investigacion de las mismas.

La causa post-infecciosa sigue siendo la mas comun, aunque su
frecuencia ha disminuido en los paises desarrollados®. Esto ha sido posible
gracias a la mejoria en las condiciones socioecondémicas, la profilaxis de las
infecciones en la infancia con los programas de inmunizacion, la disponibilidad
de antibioticos eficaces para el tratamiento de las infecciones y el mejor control
y tratamiento de la tuberculosis. Por el contrario, en los paises menos
desarrollados estas causas siguen siendo las responsables de la mayoria de
casos de bronquiectasias®*. Cualquier neumonia grave puede dafiar la pared
bronquial y favorecer la aparicibon de bronquiectasias, en especial, las
producidas por microorganismos como Staphylococcus aureus, Klebsiella sp. y
anaerobios, o cuando se retrasa de manera significativa el inicio del tratamiento
antibidtico o éste, no se prescribe. Entre los microorganismos que con mayor
frecuencia se asocian a la aparicion de bronquiectasias se hallan
Mycobacterium tuberculosis, micobacterias no tuberculosas como el
Mycobacterium avium, Bordetella pertussis, adenovirus y virus de la gripe. El
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) se acompafa de alteraciones en la
inmunidad humoral que pueden facilitar las infecciones pulmonares de
repeticion y favorecer la aparicion de bronquiectasias. El diagndstico de
bronquiectasias de causa infecciosa puede ser dificil por la pérdida de
documentacion original y la vaguedad en la historia clinica de los pacientes”®.
Las bronquiectasias también se han asociado al sindrome de Swyer-James 0
sindrome de McLeod que se caracteriza por hiperclaridad unipulmonar,
hipovascularidad y atrapamiento aéreo debido a una bronquiolitis obliterante

secundaria a un proceso infeccioso durante los primeros 8 afios de vida.

La obstruccién bronquial debido a un tumor endobronquial, aspiracion de
un cuerpo extrafio o la compresién bronquial extrinseca por adenopatias,

puede dar lugar a bronquiectasias localizadas secundarias a la retencion de
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moco y a la infeccidon bronquial distal a la obstruccién . El sindrome del Iébulo
medio esta relacionado con las caracteristicas anatémicas del I6bulo medio

(estrechamiento de la luz bronquial) o con una ventilacién colateral inefectiva®.

Con el mayor conocimiento de la patogenia de las bronquiectasias se ha
incrementado el diagndstico de las enfermedades subyacentes que
predisponen a la infeccién y a la inflamacién bronquial®®, como son la FQ, las
inmunodeficiencias primarias y las secundarias, la discinesia ciliar primaria, la
aspiracion, la aspergilosis broncopulmonar alérgica, déficit de alfa 1 antitripsina,
las enfermedades sistémicas asociadas, las enfermedades inflamatorias
intestinales. Sin embargo, todavia existe un porcentaje considerable de
pacientes en los que la causa no se conoce. Las bronquiectasias de etiologia
no conocida o también mal llamadas idiopaticas, representan el 26-53% de los
casos segun las series. Es muy importante, en cualquier caso, la busqueda
sistematica de la etiologia causante, especialmente de aquellas tributarias de

un tratamiento especifico®®*

, ya que tiene importantes implicaciones clinicas
en el manejo y en el prondstico de las bronquiectasias. Las causas que
siempre hay que descartar ante unas bronquiectasias de etiologia no conocida,
por las implicaciones en su manejo y tratamiento son: las inmunodeficiencias
con déficit de produccion de anticuerpos, el reflujo gastroesofagico, la
aspergilosis broncopulmonar alérgica, la infeccién por micobacterias, la Fibrosis

quistica, la discinesia ciliar primaria y el déficit de alfa 1 antitripsina.

Las alteraciones en la respuesta inmunitaria como las
inmunodeficiencias primarias, en especial aquellas por déficit predominante de
anticuerpos, se acompafian de ausencia o mal funcionamiento de las
inmunoglobulinas, que son el principal mecanismo de defensa pulmonar frente
a la infeccion. Enfermedades como la inmunodeficiencia comun variable, el
déficit de subclases de IgG, y el déficit de produccion de anticuerpos con
niveles séricos de inmunoglobulinas normales, pueden pasar desapercibidos
durante la infancia y manifestarse en la edad adulta donde todavia estan infra-
diagnosticadas. Un simple proteinograma Yy una determinacion de
inmunoglobulinas pueden orientar el diagndstico. La importancia de su
diagndstico estriba en que pueden ser tributarias de tratamiento sustitutivo con

gammaglobulinas, que ha demostrado ser eficaz en la prevencion de las
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infecciones, en la aparicion de bronquiectasias 0 de su progresion cuando ya
estan establecidas. Todo paciente con infecciones respiratorias recurrentes
debe ser investigado para descartar inmunodeficiencias primarias y en especial

si se acompafian de sinusitis y/o otitis crénica.

En las inmunodeficiencias secundarias a neoplasias hematoldgicas
(mieloma multiple, leucemia linfatica cronica, linfoma,...), tratamientos
inmunosupresores e infeccion por virus VIH, son frecuentes las infecciones
respiratorias de repeticion y el desarrollo de bronquiectasias. En aquellos casos
gue se demuestre un déficit de produccion de anticuerpos, también pueden ser
tributarios de tratamiento sustitutivo con gammaglobulinas. En pacientes con
trasplante pulmonar, la deplecién de los mecanismos de defensa local, la
terapia inmunosupresora y la colonizacion de vias aéreas superiores en el
momento del trasplante pueden ser determinantes para la aparicion de

bronquiectasias en el pulmoén trasplantado.

Las alteraciones primarias en la escalera mucociliar como la fibrosis
quistica, la discinesia ciliar primaria y el sindrome de Young causan

bronquiectasias por dificultad en el aclaramiento mucociliar.

La fibrosis quistica es una enfermedad monogénica, autosomica
recesiva con una incidencia en Espafia de 1:5300 nifios nacidos a términos. Es
una de las entidades que mayor niumero de casos esta incrementando como
causa de bronquiectasias en la edad adulta El defecto genético causa ausencia
o disfuncién de la proteina CFTR, que se halla en la membrana apical de las
células epiteliales secretoras y cuya funcion es la de regular el intercambio
idénico de cloro y sodio (canal de cloro) entre la célula y la luz. Esta alteracion,
favorece la produccion de secreciones desecadas y la obstruccion de las vias
secretoras de diferentes 6rganos dando lugar a insuficiencia pancreatica, ileo
meconial, cirrosis biliar primaria, disminuciéon de la fertilidad y afectacion
respiratoria, que es la que marca el pronéstico de la enfermedad al ser
responsable del 90% de la mortalidad. La alteracion de las secreciones
bronquiales predisponen a la obstruccién progresiva de las vias aéreas, a la
colonizacion e infeccion bronquial, especialmente por Staphylococcus aureus y
Pseudomonas aeruginosa, y al desarrollo de bronquiectasias. Se han descrito

mas de 1.400 mutaciones del gen que pueden condicionar diferencias en la
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expresion fenotipica de la enfermedad debido a la presencia de una mayor o
menor funcion residual de la proteina CFTR; esto explica, que entre un 16-20%
de los pacientes con fibrosis quistica cursen con insuficiencia pancreatica y
poca afectacion pulmonar durante la infancia y sean diagnosticados en la edad
adulta.

La discinesia ciliar primaria produce alteraciones congénitas en la
estructura de los cilios que pueden causar bronquiectasias. También se afectan
estructuras ciliares de otras partes del organismo por lo que con frecuencia se
asocian a sinusitis, otitis e infertilidad (espermatozoides inmdviles), y en

algunos casos a dextrocardia y situs inversus (sindrome de Kartagener).

Las enfermedades congénitas que se acompafian de alteraciones en los
elementos estructurales de la pared bronquial como el sindrome de Williams-
Campdell (ausencia o déficit de cartilago bronquial), la Traqueobroncomegalia
congénita o sindrome de Mounier-Kuhn (atrofia de los componentes elasticos y
muscular de la pared bronquial), el sindrome de Marfan, el sindrome de Ehlers-
Danlos o el secuestro pulmonar intralobar, se asocian a bronquiectasias. Todas
estas enfermedades originan retencion de secreciones bronquiales facilitando

la colonizacion bronquial y las infecciones de repeticion.

Otras causas de bronquiectasias pueden estar relacionadas con
aspiracion de contenido gastrico, la inhalacion de gases toxicos o de amoniaco.
Una respuesta inmunitaria intensa puede ser origen de bronquiectasias como
las que se asocia a la aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA). En
pacientes con colitis ulcerosa, artritis reumatoide y el sindrome de Sjégren
pueden asociarse a bronquiectasias, aunque se desconoce si existe 0 no una
reaccion inmunitaria que desencadene la inflamacion de las vias aéreas.
Bronquiectasias también pueden estar presentes en el sindrome de las ufias
amarillas y entre el 30-50% de los casos en pacientes con déficit de alfa-1

antitripsina.
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Tabla 1. Etiologia de las bronquiectasias

Postinfeccion

Bacterias: neumonia necrosante

Micobacterias: tuberculosis, micobacterias no tuberculosas
Virus (Adenovirus, sarampion)

Hongos

Obstruccion bronquial
Intrinseca: estenosis cicatricial, broncolitiasis, cuerpo extrafio, tumor
Extrinseca: adenopatias, tumor, aneurisma

Inmunodeficiencias

Primarias

Déficit de anticuerpos (agammaglobulinemia, inmunodeficiencia comun variable, déficit
de anticuerpos con inmunoglobulinas normales, déficit de activacion de desaminasa
citidina inducida, etc.)

Inmunodeficiencias combinadas (déficit de TAP, etc.)

Otras (sindrome de Wiskott-Aldrich, sindrome de hiperinmunoglobulinemia E, disfuncion
de los neutrdfilos, etc.)

Secundarias: quimioterapia, trasplante, neoplasias hematolégicas, VIH

Alteracion de la escalera mucociliar
Fibrosis quistica

Discinesia ciliar primaria

Sindrome de Young

Neumonitis inflamatoria
Aspiracion, reflujo gastroesofagico
Inhalacion de téxicos (drogas, gases, etc.)

Anormalidad del arbol traqueobronquial
Tragueobroncomegalia (sindrome de Mounier-Kuhn)
Defectos del cartilago (sindrome de Williams-Campbell)
Secuestro pulmonar

Tragueobroncomalacia

Bronquio traqueal

Asociada a otras enfermedades

Enfermedades sistémicas: artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico, sindrome de
Sjogren, sindrome de Marfan, policondritis

recidivante, espondilitis anquilosante, sarcoidosis

Enfermedad inflamatoria intestinal: colitis ulcerosa, enfermedad de Crohn

Otras enfermedades respiratorias: asma, EPOC, sindrome de Swyer-James

Déficit de alfa-1-antitripsina, sindrome de las ufias amarillas

Aspergilosis o micosis broncopulmonar alérgica

Panbronquiolitis difusa

Etiologia no conocida

Arch Bronconeumol. 2008;44(11):629-40
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1.6 Clinica

Los sintomas mas habituales de los pacientes con bronquiectasias son
la tos y expectoracién crdnicas, con una gran variabilidad inter e intraindividual,
ya que la sintomatologia puede variar segun el paciente presente 0 no una
agudizacién y, en ocasiones, sin una causa definida. Debe sospecharse
especialmente en ausencia de exposicién tabaquica?’. Dentro de las
manifestaciones clinicas, tenemos que, suelen cursar con infecciones
respiratorias de repeticion, y entre estos episodios pueden estar asintomaticos
0 presentar expectoracion crénica, que puede ser mucosa, mucopurulenta o
purulenta. Pueden cursar con expectoracion hemoptoica o hemoptisis
recidivante, clinica de hiperreactividad bronquial, disnea en funcidén del grado
de afectacion de la funcion pulmonar, astenia y pérdida de peso. El inicio de
los sintomas es variable en funcion de la etiologia que los produce; asi,
pueden aparecer después de procesos infecciosos pulmonares graves o de
manera mas silente tras episodios repetidos de bronquitis. Las agudizaciones
se acompaifan de incremento en la produccion de esputo, que es mas viscoso
y purulento, aumento de la disnea con sibilancias, fiebre, astenia, dolor
pleuritico y con menor frecuencia hemoptisis. La presencia de rinosinusitis
suele acompafar a bronquiectasias difusas y sugiere la presencia de una
enfermedad sistémica de base. La amiloidosis secundaria es una complicacion

rara.

La exploracién respiratoria puede ser normal, aunque puede haber
estertores crepitantes de predominio inspiratorio en las zonas afectas, y roncus
y sibilancias cuando existe obstruccion al flujo aéreo. La presencia de
acropaquias acompafia a las bronquiectasias difusas e indica un trastorno
importante de la ventilacion/perfusion. En fases avanzadas de la enfermedad,
pueden aparecer signos de insuficiencia respiratoria, cor pulmonale vy

malnutricién.

Con respecto a la funcion respiratoria, los pacientes con bronquiectasias
suelen presentar un grado variable de obstruccion al flujo aéreo (disminucion
del FEV; y del cociente FEV1/FVC) que en algunos casos se acompafa de

hiperreactividad bronquial con una prueba de metacolina positiva. Con menor
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frecuencia, la alteracién ventilatoria es mixta o restrictiva y suele ser debida a la
presencia de atelectasias. En las fases avanzadas de la enfermedad puede

aparecer hipoxemia, hipercapnia y alteraciones de la DLCO®.

Las complicaciones mas frecuentes son el sindrome de supuracidon
broncopulmonar, la desnutricion, las metastasis cerebrales con desarrollo de
abscesos (12-16%), hipertension pulmonar y cor pulmonale crénico. En el 6%
de los casos aparece una amiloidosis tipo AA. En las bronquiectasias saculares
es mas frecuente encontrar los dedos en palillo de tambor (osteoartropatia
néumica hipertréfica de Pierre Marie)*’

1.7 Diagnéstico

Las bronquiectasias deben ser sospechadas en pacientes con tos y
expectoracion persistente, infecciones respiratorias recurrentes, hemoptisis
recidivantes, infiltrados pulmonares persistentes o con una radiologia de torax
sugestiva. El diagnostico se confirmara mediante tomografia computarizada
(TC) de alta resolucion que es la exploracion con mayor sensibilidad (96%) y
especificidad (93%) en la deteccion de bronquiectasias, y en la valoracion de
su evolucion. Los criterios diagndsticos son: a) Signos directos: dilatacion
bronquial con una relacién bronco-arterial >1-1,5 (signo de anillo de sello), falta
de afilamiento de los bronquios, visualizacion de bronquios a 1 cm de la pleura,
b) Signos indirectos: engrosamiento de la pared bronquial, pérdida de volumen

lobular, patrén en mosaico, nédulos en arbol en brote, tapones de moco.

Aunque existen lesiones en la radiografia de térax que pueden hacernos
sospechar la presencia de bronquiectasias (margenes bronquiales indefinidos,
imagenes en rail que parten del hilio pulmonar o imagenes quisticas con o sin
niveles hidroaéreos en su interior), en mas del 50% de los casos suele ser

inespecifica. La broncografia ha quedado en desuso.

1.7.1. Diagndéstico etiologico

Una vez establecido el diagnéstico, debera ser investigada su etiologia.

En ocasiones puede sospecharse por la historia clinica y familiar del paciente
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(infecciones en la infancia, inhalacion de drogas, tuberculosis, enfermedades
hereditarias...); o por las propias caracteristicas de la TC de torax.
(malformaciones congénitas, sindrome de Kartagener, sindrome de Mounier
Kuhn...). La distribucion de las bronquiectasias en la TC pueden sugerir el
diagnostico: bronquiectasias centrales sugieren aspergilosis broncopulmonar
alérgica, las de predominio en Iébulos superiores tuberculosis. La broncoscopia
deberd valorarse en: bronquiectasias localizadas para descartar cuerpos
extrafios, tumores endobronquiales, estenosis inflamatorias, o estenosis
secundarias a compresiones extrinsecas; hemoptisis para localizacion de
zonas de sangrado; sospecha de discinesias ciliares para realizar biopsias
bronquiales; o en la investigacidén bacteriologica de pacientes sin respuesta al

tratamiento antibiotico.

Las causas que siempre hay que descartar ante unas bronquiectasias de
etiologia no conocida son las tributarias de un tratamiento o0 manejo especifico
como son: las inmunodeficiencias con déficit de produccion de anticuerpos
(determinacion de inmunoglobulinas, subclases de la IgG, respuesta a la
produccion especifica de anticuerpos frente Streptococcus pneumoniae y a
Haemophilus influenzae, reflujo gastroesofagico (manometria esofagica y pH
metria gastrica), aspergilosis broncopulmonar alérgica, (cultivo de esputo, IgE
sérica total, e IgG e IgE especificas frente Aspergillus) infeccion por
micobacterias (baciloscopia y cultivo de Lowénstein), fibrosis quistica (prueba
del sudor, el estudio genético, potencial nasal diferencial), discinesia ciliar

primaria y déficit a-1antitripsina(niveles séricos y fenotipo).

En la Figura 2, se muestra el algoritmo diagndstico propuesto en la Normativa
SEPAR.

1.7.2. Diagnéstico de agudizacion

La agudizaciéon la definimos como la presentacion de forma aguda y
mantenida de cambios en las caracteristicas del esputo (incremento del
volumen, la consistencia, la purulencia o hemoptisis), y/o aumento de la disnea
no debidos a otras causas®??*. Puede acompafiarse de incremento de la tos,
fiebre, astenia, mal estado general, anorexia, pérdida de peso, dolor toracico
pleuritico, cambios en la exploracion respiratoria, alteraciones en la radiografia

de térax indicativas de infeccion, deterioro de la funcién respiratoria o
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incremento de los marcadores sistémicos de inflamacién. La agudizacién
puede asociarse a cambios en la densidad bacteriana de la flora colonizadora o

a la adquisicion de un microorganismo nuevo.

Se considera agudizacion grave cuando cursa con taquipnea,
insuficiencia respiratoria aguda, insuficiencia respiratoria cronica agudizada,
deterioro significativo de la saturacion de oxigeno o de la funcion respiratoria,
hipercapnia, fiebre de mas de 38 °C, hemoptisis, inestabilidad hemodinamica

ylo deterioro del estado cognitivo®.
1.7.3. Diagnéstico de colonizacion, infeccion e inflamacion bronquial

Las bronquiectasias son un nicho ecoldgico ideal para la colonizacién
por diferentes microorganismos, ya que la alteracion del sistema mucociliar
dificulta la eliminacion de las secreciones y facilita el sobrecrecimiento
bacteriano. En general, las bacterias que colonizan la mucosa respiratoria son
menos virulentas que las que producen enfermedad invasiva y no se adhieren
al epitelio bronquial, pero tienen la capacidad de desarrollar mecanismos que
facilitan su persistencia al entorpecer la accién de los mecanismos de defensa
y de los antimicrobianos (formacion de biopeliculas, hipermutabilidad,
formacion de capsula,etc.). El desarrollo de las bacterias se produce en la
superficie de la mucosa respiratoria sin invadir los tejidos adyacentes, lo que da
lugar a un proceso de “patogenia pasiva”. El elevado inéculo bacteriano que
normalmente se alcanza y el proceso cronico de colonizacion son capaces de
provocar un efecto inflamatorio sin necesidad de que se produzca una agresion
directa. La diferenciacion entre colonizacion e infeccion es complicada, y es
preferible referirse a la persistencia bacteriana como “colonizacion patdégena”.
Sin embargo, desde el punto de vista clinico se podrian diferenciar varias

situaciones:

a. Colonizacion bronquial: presencia de una poblacion bacteriana que no
induce una respuesta inflamatoria con repercusion clinica, a excepcion de

expectoracion mucosa. Puede ser:

- Inicial: primer cultivo positivo en fase estable de un microorganismo

no aislado en cultivos periddicos previos.
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b.

- Intermitente: cultivos positivos y negativos para un mismo
microorganismo, con al menos un mes de diferencia, en pacientes
que no estan recibiendo antibidtico contra el mismo. En general
refleja una colonizacién cronica con bajos valores cuantitativos, no

siempre detectables en el cultivo de esputo.

- Cronica: tres 0 mas cultivos consecutivos positivos para un mismo
microorganismo en un periodo de 6 meses, en muestras separadas

entre si por al menos un mes?%.

Infeccidn bronquial crénica: presencia de poblacién bacteriana que induce
una respuesta inflamatoria que se manifiesta clinicamente con
expectoracion purulenta persistente. Puede acompafiarse de infecciones
respiratorias de repeticion y afectacion sistémica, con febricula, astenia y/o

pérdida de peso.

El diagnostico de colonizacion y de infeccion bronquial crénica se realiza
con la clinica y el cultivo microbiologico de las secreciones respiratorias. La
determinacién de anticuerpos anti-Pseudomonas puede ayudar a detectar la
colonizacion crénica por este microorganismo, especialmente en pacientes
pediatricos con bronquiectasias en el contexto de fibrosis quistica, pero no

aporta ventajas sobre los cultivos bacterioldgicos.

Inflamacion bronquial: reaccion bronquial inespecifica frente a la infeccion
bacteriana con el objetivo de eliminar el microorganismo. Cuando no se
consigue su eliminacioén, la inflamacién se cronifica, se produce una gran
acumulacion de leucocitos, que son los responsables de las secreciones
purulentas, y se asocia con la progresion del dafio pulmonar. La respuesta
inflamatoria puede ser solo local o también sistémica. La primera puede
verificarse por el color del esputo: el blanco (mucoso) contiene escaso
namero de células inflamatorias; el verde palido o amarillo (mucopurulento),
una cantidad moderada, y el verde (purulento), una gran cantidad. La
determinacién de mediadores inflamatorios en las secreciones respiratorias
no se realiza de forma sistematica. La inflamacién sistémica puede medirse
mediante el recuento de leucocitos y neutrofilos, la velocidad de

sedimentacion globular, la proteina C reactiva y la inmunoglobulina A%.
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1.8 Tratamiento

Todas las bronquiectasias tienen aspectos de manejo comunes sea cual
sea la causa que las ha producido. El objetivo es mejorar la clinica y prevenir la
progresiéon del dafio pulmonar. Para ello hay que controlar la infeccion
bronquial, la clinica de hiperreactividad bronquial, las complicaciones, facilitar la
eliminacion de secreciones y sobretodo, tratar la causa subyacente o

enfermedades asociadas siempre que sea posible®.

1.8.1. Antibiéticos. El objetivo del tratamiento antibidtico es tratar la
agudizacion y la infeccion bronquial cronica. Se recomienda elegir antibioticos
con alto grado de penetracion en las secreciones respiratorias y a dosis

elevadas.

a. Tratamiento de la agudizacion: el tratamiento inicial es empirico y se
modificara en funcion de los resultados del cultivo de esputo. Si existe una
colonizacion o infeccion bronquial previa conocida, el antibiético se
administrara en funcion de los microorganismos previamente aislados en
espera del cultivo. Debe tenerse en cuenta el riesgo de colonizacién por
Pseudomonas aeruginosa (antibioticoterapia o hospitalizacion reciente,
enfermedad grave, aislamientos previos). El tratamiento debe administrarse
hasta que el esputo deje de ser purulento con un minimo de 10 dias,
excepto en el caso de aislamiento de Pseudomonas que debe prolongarse
14-21 dias. La via intravenosa se recomienda en casos de: agudizaciones
graves, infeccion bronquial cronica por microorganismos resistentes a los
antibidticos por via oral, falta de respuesta al antibidtico oral, y en
agudizaciones por Pseudomonas en pacientes con fibrosis quistica no
aislada previamente. En casos de agudizaciones moderadas-graves por
Pseudomonas se recomienda la utilizacion de dos antibiéticos por via

intravenosa (aminoglucésido y betalactamico)®.

b. Tratamiento de la infeccién bronquial crénica: se basa en la administracion
prolongada de antibidtico para romper el circulo vicioso infeccion-

inflamacion, reduciendo la carga bacteriana y la respuesta inflamatoria, y
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con ello, el volumen y purulencia del esputo, el nimero y gravedad de las
agudizaciones y el deterioro de la funcion pulmonar. La eleccion del
antibidtico depende del microorganismo causante de la infeccion y de su
antibiograma. La pauta y el tiempo de administracion dependen del control
de la infeccion, que se monitoriza con la obtenciéon y mantenimiento de un
esputo lo mas mucoso posible y la disminucién de las agudizaciones. La via
de administracién puede ser oral o inhalada. La via inhalada se recomienda
en casos de no respuesta clinica o de efectos secundarios con el antibiético
oral, en la infeccion por Pseudomonas o en la infecciébn por

microorganismos resistentes a los antibiéticos por via oral®*%*.

1.8.2. Rehabilitacion respiratoria. El objetivo es facilitar la eliminacion de
secreciones y mejorar la calidad de vida. Deben incluirse en programas de
rehabilitacion respiratoria para indicar la técnica mas efectiva en cada paciente
(fisioterapia convencional, drenaje autdgeno, dispositivos de oscilacion de la
via aérea, maniobras de espiracion forzada,...). Es aconsejable realizar de 1 a

3 sesiones de 15 a 30 minutos al dia.

1.8.3. Mucoliticos. La fluidificacion de secreciones puede facilitarse mediante
la hidratacion adecuada del paciente o suero salino hiperténico nebulizado.
Mucoliticos como la DNasa soélo esta indicada en algunos pacientes con

fibrosis quistica.

1.8.4. Broncodilatadores. Indicados si presentan clinica de hiperreactividad

bronquial.

1,8.5. Antinflamatorios: Los macrélidos tienen una probable accion
moduladora de la respuesta inflamatoria y capacidad de interferir en la
formacion de biopeliculas, un mecanismo de defensa de las bacterias que
causan infeccién bronquial crénica. Se recomienda la azitromicina oral 3 dias
por semana en pacientes con infeccién bronquial crénica por Pseudomonas o
por otros microorganismos, con control clinico dificil a pesar de un tratamiento
adecuado. Los corticoesteroides inhalados estan indicados en pacientes con

clinica de hiperreactividad bronquial; también pueden ser eficaces en pacientes
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con mayor volumen de esputo; sin embargo, no esta recomendado su uso

rutinario sin que se objetive un beneficio a nivel individual.

1.8.6. Vacunas. Es aconsejable la vacunacion antigripal y antineumocadcica en
todos los casos.

1.8.7. Cirugia. Esta indicada en casos muy restrictivos como la extraccion de
tumor o cuerpo extrafio, bronquiectasias localizadas con infecciones
recurrentes frecuentes que no responden al tratamiento médico; areas de
bronquiectasias responsables de hemoptisis graves en las que la embolizacion
de arterias bronquiales ha sido inefectiva; zonas abscedificadas sin respuesta
al tratamiento médico, zonas de bronquiectasias sospechosas de albergar
microorganismos resistentes como Mycobacterium avium o Mycobacterium

tuberculosis multirresistente.
1.8.8. Tratamiento de las complicaciones.

a. Insuficiencia respiratoria cronica. oxigenoterapia domiciliaria; ventilacion
mecanica no invasiva en casos de hipercapnia; valorar posibilidad de
trasplante pulmonar bilateral en casos de FEV; <30% o pérdida rapida de
la funcién pulmonar en pacientes con afectacion grave, insuficiencia
respiratoria cronica, hipercapnia, hipertension pulmonar, agudizaciones o

complicaciones graves frecuentes.

b. Hemoptisis. Requiere ademas de las medidas habituales: antibiGtico
intravenoso, evitar farmacos inhalados y la fisioterapia. La embolizacién de
las arterias bronquiales patoldgicas de la zona del sangrado es el
tratamiento de eleccion en la mayoria de los casos; sin embargo, en la

hemoptisis masiva la cirugia debe valorarse siempre que sea posible.

c. Malnutricion. EI IMC minimo recomendado alcanzar y mantener es de = 22
en mujeres y = 23 Kg/m? en hombres Un IMC < 18,5 kg/m? y/o pérdidas
superiores al 5% en 2 meses o al 10% en 6 meses, deben considerarse
criterio absoluto de desnutricion y se recomienda valoracion en una Unidad

de Nutricidn y Dietética.

d. Amiloidosis secundaria. Aparece en el 6% de los casos (tipo AA); el

tratamiento es el del 6rgano afecto y de la infeccién-inflamacién crénica®.
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1.9 Criterios de ingreso hospitalario

Se considerara el ingreso en caso de: agudizaciones graves, falta de
mejoria con tratamiento ambulatorio, necesidad de tratamiento intravenoso,
deterioro progresivo de la funcién pulmonar, pérdida de peso progresiva no
controlada, comorbilidad, carencia de apoyo social, hemoptisis moderadas-
graves u otras complicaciones. Los criterios de ingreso en unidades de
cuidados intensivos son los mismos que en otras enfermedades respiratorias.
Se recomienda aplicar medidas preventivas para evitar las infecciones

cruzadas?.
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Figura 2. Algoritmo diagnéstico Normativa SEPAR. Arch Bronconeumol. 2008;44(11):629-40

Tos productiva crénica

Infecciones respiratorias de repeticién, hemaoptisis recidivante, radiogratia de térax indicativa

J

TC de alta resolucion

Cultivo de esputo: (bacterias, micobacterias, hongos) + PFR + andlisis de sangre

Malformaciones congénitas,
traqueobroncomegalia,
sinus nversus,

obstruccién bronguial

Historia clinica etioldgica

— Historia familiar

— Edad de aparicién de los sintornas

— Antecedente de infeccidn
(sarampién, tos ferina, adenovirus,
micobaterias, neumonia, neumonia
necrotizante,...) con aparicién de
clinica respiratoria posterior

—Susceptibilidad a infeccion: ofitis,
sinusitis, meningitis, neumonias
de repeticidn, diarreas, etc.

— Enfermedades asociadas: intestinales,
sistémicas, asma, EPOC, etc.

—Inhalacién de téxicos

— Aspiracién: reflujo gastroesotdgico,
disfagia neuromotriz

— Factores de riesgo de inmunodeficiencia
secundaria: VIH, quimicterapia,
trasplante, neoplasia hematolégica

— Infertilidad
— Pancreatitis recurrente
— Clinica de hiperreactividad bronquial

Sospecha clinica

- Inmunodeficiencia: infecciones
de repeticién

—FQ: historia familiar, sinusitis,
infertilidad, diabetes, pancreatitis,
colonizacién bronquial por

- S, aureus
— ABPA: asma BQ centrales

— Déficit de alfa-1-antitripsina:
enfisema, hepatopatia

— DCP: ofitis, rinosinusitis, infertilidad,
dextrocardia

— Reflujo gastroesofagico: pirosis
—TBC o MNT

— Obstruccidn bronguial

— Panbronquiclitis difusa: sinusitis,
obstruccion del flujo aéreo progresiva,
hiperisunflacién pulmonar, nédulos
centrilobulares ("arbol en brote")

Pruebas diagndsticas

Estudio inmunclagico

—Inmunoglobulinas, subclases 1gG,
produccién de anticuerpos

especificos
—Funcién de neutrofilos

— Subpoblaciones y funcién linfocitarias

—-VIH

Prueba de sudor, estudio genético,

diferencia potencial nasal,
espermiograma

|gG total, pruebas cuténeas para
spergillus, precipitinas Aspergillus

Alta-1-antitripsina, fenotipo

Aclaramiento mucociliar

(sacarina/seroalblmina marcada)
Batido ciliar, ultraestructura ciliar
Oxido nitrico nasal. Espermiograma

Acidimetria, manometria

Cultive de micobacterias, PPD

Broncoscopia

TC, biopsia pulmonar, PFR

de anticuerpos, reflujo gastroesofdgico,
de alta-1-antitripsina

Sin sospecha clinica: descartar inmunodeficiencias con déficit de

ABPA, micobacterias, FQ,

roduccién
CP defictt

inmunodeficiencia
humana

ABPA: aspergilosis broncopulmonar alérgica; BQ: bronquiectasias; DCP: discinesia ciliar primaria; EPOC: enfermedad
pulmonar obstructiva crénica; FQ: fibrosis quistica; IgE: inmunoglobulina E; IgG: inmunoglobulina G; MNT: micobacterias no tuberculosas; PFR:
pruebas de funcién respiratoria; PPD: derivado proteico purificado RT-23; TC: tomografia computarizada; TBC: tuberculosis; VIH: virus de la
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2.- OBJETIVOS

- Conocer y describir las caracteristicas clinicas y antropométricas de los
pacientes diagnosticados de bronquiectasias, que siguen control en el servicio
de Neumologia del Hospital Son Llatzer.

- Conocer el perfil etiolégico y microbiologico

- Valorar las caracteristicas e influencia de la colonizacion bronquial por P.

aeruginosa en la etiologia, caracteristicas clinicas y evolucion de los pacientes.
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3.- MATERIAL Y METODOS

3.1 Disefio de investigaciéon
Estudio retrospectivo, transversal y descriptivo.
3.2. Poblacion de estudio

Criterios de inclusion: pacientes, que en el departamento de
documentacion del Hospital Son Llatzer de Palma de Mallorca, constaban con
el diagnostico de Bronquiectasias, entre el uno de enero del 2003 y el 30 de
junio del 2009, y que fueron seguidos en la consulta externa del Servicio de
Neumologia.

Criterios de exclusion: 1) Diagndstico de bronquiectasias no realizado en
base a los criterios establecidos mediante TC de térax o broncografia®. 2)
Seguimiento inferior a 12 meses y 3) Documentado insuficiente en su historia
clinica, para valorar el seguimiento y evolucion (pruebas de funcion respiratoria,
cultivo de esputo inicial y de control, pautas de tratamiento antibiotico, etc., ver
Ficha de Registro de Datos).

De todos los pacientes se recogieron datos en relacion a: parametros
antropomeétricos (edad, sexo, talla, peso, indice de masa corporal),
tabaquismo, funcidon respiratoria, radiologia, bacteriologia, exacerbaciones
agudas, etiologia, complicaciones, co-morbilidades, tratamiento antibiotico y

otros, tiempo de seguimiento, y éxitus (ver hoja de registro de datos).
3.3 Diagnostico etioldgico

Para determinar el diagnéstico etiolégico se siguieron las
recomendaciones establecidas en la Normativa SEPAR de Bronquiectasias®.
Cuando las bronquiectasias no pudieron ser asociadas a una patologia

especifica, se consideraron idiopaticas.
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Figura 3 FICHA DE REGISTRO DE DATOS
ESTUDIO DE BRONQUIECTASIAS

NOMBRE

NHC

ANO Dx

ULTIMA VISITA:

TIEMPO DE CONTROL (meses):

PESO: TALLA:

TABAQUISMO:  NUNCA [ SI 1 EX(>1a)

EXPECTORACION: NO [ OCASIONAL [1 DIARIA []

HEMOPTISIS: NO 71 OCASIONAL (1 FRECUENTE [J

SINUSITIS: SI 11 NO [

DIAGNOSTICO: TAC TACAR [] BRONCOGRAFIA []
CLINICA [

LOCALIZACION: LOCAL (1 BILATERALES (| DIFUSAS (|

MORFOLOGIA

CO-MORBILIDAD :

DESCONOCIDA: O

INFECCION :

INF.INFANCIA [

CILINDRICAS [

TBC [

QUISTICAS [ OTRAS [

ETIOLOGIA

M.ATIPICAS [

NEUMONIA NECROT. []

INF. MICOTICAS [

OBSTRUCCION :

CUERPO EXTRANO [

TUMOR [
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ENFERMEDAD OBSTRUCTIVA CRONICA: EPOC [

NEUMONITIS INFLAMATORIA:
ASPIRACION [ REFLUJO G-E 1[I

SD SWYER [ SD UNAS AMARILLAS (]

ALT. GENETICAS:

ASMA [

INHAL. GASES []

DISPLASIA BP [

FQ [ DEFICIT ALFA 1 AT [ KARTAGENER [ E.CILIOT [I
INMUNODEFICIENCIAS:
DEFICIT IGs [ VIH [ OTRAS 1[I

RESPUESTA HIPERINMUNE:

ABPA [ POST- TX PULM [

RINOSINUSITIS PURULENTA: [

ENFERMEDADES INFLAMATORIAS:

INH DROGAS [ INH UNGUENTOS [

MALF. CONGENITAS:

TRAQUEO-BRONQ [ VASCULARES []

ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO:

VASCULITIS [ SARCOIDOSIS [

OTRAS ETIOLOGIAS [

CRITERIO DE DIAGNOSTICO:
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FUNCION PULMONAR

FVC FEV1 FEV1/FVC% | Sat O2% PBD

INICIAL

FINAL

BACTERIOLOGIA
COLONIZACION BRONQUIAL: NO [ COLO/INF [1 OCASIONAL []
CULTIVO DE ESPUTO:
INICIAL: FINAL

TRATAMIENTO

ATB ORAL EXACERB. [ CICLICO [ CONTINUO [
ATB INHAL NO [ CICLICO [ CONTINUO [
ATB IV EXACERB. [ CICLICO [ CONTINUO [
AZITROMICINA: [ BRONCODIL : NO [ SI [
CORTICOEST INH : NO [ SI [ QUIRUGICO: NO [ SI [

NUMERO DE EXACERBACIONES ANUALES:

NUMERO DE INGRESOS ANUALES

REHABILITACION RESPIRATORIA: NO [ SI [0

OXIGENOTERAPIA DOMICILIARIA: NO [ SI [

OBSERVACIONES:
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3.4 Pruebas de funcion respiratoria

Se valoraron los parametros de flujo expiratorio maximo al primer
segundo (FEV1), capacidad vital forzada (FVC) y relacién FEV1/FVC x 100
obtenidos en la mejor de tres maniobras de una espirometria forzada en
pacientes en situacién estable. Los datos se expresaron en valores absolutos y

como tantos por ciento de los valores tedricos establecidos por Roca et al®°.

3.5 Estudio bacterioldgico

Cultivos de esputo fueron realizados en la primera visita y
posteriormente, al menos, una vez al afio. Tras la valoracion microscopica
para excluir contaminaciones de la via respiratoria superior (> 25 leucocitos y
< 10 células epiteliales por campo microscopico con bajo aumento), se
realizaron medios de cultivo generales y selectivos (Agar chocolate, Agar de

MacConkey, Sabouraud y Cultivo en medio de Léwenstein-Jensen.

3.6 Estudio radiologico

El diagnostico de bronquiectasias fue realizado en todos los casos
mediante Tomografia computarizada (TC) de torax sin contraste simple o de
alta resolucién (cortes de 1 mm a intervalos de 10 mm, en inspiracion

maxima?>, y fueron valoradas por un radiélogo y un neumélogo experto.
3.7 Tratamiento

Pacientes recibieron tratamiento especifico de la patologia de base.
Broncodilatadores y corticoides inhalados se indicaron si presencia de
hiperreactividad bronquial. Tratamiento antibiético se prescribié en las
exacerbaciones agudas. Antibiéticos orales ciclicos y antibiéticos por via
inhalada se consideraron en las infecciones bronquiales cronicas,
especialmente por Pseudomonas aeruginosa®®. Tratamiento quirGrgico fue
valorado en casos de bronquiectasias localizadas con problemas de manejo
clinico; y de forma paliativa frente a complicaciones no resueltas mediante
tratamiento médico en casos de hemoptisis grave con embolizacién inefectiva,

o de zonas abscesificadas no curables con tratamiento antibidtico?’.

30



3.8 Andlisis estadistico

La base de datos se elabor6 con el programa de computacion
Microsoft® Office Excel 2003; Microsoft Corporation 1985-2003.

El andlisis estadistico se realizé6 mediante el programa SPSS® 15.0 para
Windows®; SPSS.Inc., 2006 Chicago, lllinois.

En la mayoria de los casos, los valores representaban x + DE. Para
determinar la distribuciébn normal de los valores se aplicd la prueba de
Kolmogorov-Smirnov. El estudio de diferencias entre variables cualitativas se
establecié mediante la prueba del ji cuadrado y la férmula exacta de Fisher
cuando fue preciso. El estudio de diferencias entre variables cuantitativas se
establecieron mediante la prueba de la t de Student para datos apareados 0 no
apareados. Se consideré significativo un valor de p < 0,05 de dos colas (si

necesario)
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4.- RESULTADOS

Durante el periodo de enero del 2003 a junio del 2009, se recopilaron 69
pacientes diagnosticados de bronquiectasias, de los que se excluyeron 21

pacientes, por falta de documentacion o abandono del seguimiento.

Finalmente, fueron incluidos en el estudio 48 pacientes, de los que 33
fueron mujeres; con una edad media de 61,7+15,2 afos (rango, 23 y 89 afos) y
un periodo de seguimiento de 45,3 +21,5 meses (rango, 15-99 meses).
Tabaquismo se detectdé en 21 pacientes (43,8%) de los que un 29,2% eran
fumadores en el momento del diagnéstico y un 14,6% ex-fumadores (superior a
1 afo de abstinencia). El 95,9% de los pacientes eran expectoradores (diarios
el 43,8% y ocasionales el 52.1%); sélo el 4,2% no tenian expectoracion. La
media de las exacerbaciones infecciosas fue de 2,3 por afio y la media de
ingresos anuales de 0,69. Tres pacientes (6,3%) fallecieron ( 1.- Varon, 87
afios. Patologia de base: Enfermedad pulmonar obstructiva cronica. Germen
habitual: P.aeruginosa. Causa de muerte: no documentada en la historia. 2.-
Mujer, 78 afos. Patologia de base: Enfermedad pulmonar obstructiva cronica.
Germen habitual: P.aeruginosa. Causa de muerte: Sepsis de origen
respiratorio. 3.- Varon 74 afos. Patologia de base: Enfermedad pulmonar
obstructiva crénica/Hepatopatia cronica a virus C. Gérmen habitual: H.
Influenzae. Causa de muerte: Insuficiencia renal aguda, en el contexto de

Sindrome hepatorrenal. ) Ver Tabla 2.
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas antropométricas

N° Pacientes 48

Sexo 33 (68.8)
Mujeres, n° (%)

Edad. Afios. mediatDE (rango) 61 £15 (23-89)
Tiempo de control meses, media+DE (rango) 45,3+21,5 (15-99)
IMC media +DE (rango) 26,515 (17-39)
Tabaquismo n°(%) 21 (43,8)

fumadores activos 14 (29,2)

ex- fumadores 7 (14,6)
Espectoracion n°(%) 46 (100)

diaria 21 (43,8)

ocasional 25 (52,1)

sin expectoracion 2(4.2)

Complicaciones y enfermedades asociadas ne (%)

Hemoptisis 17 (25,7)
frecuente 3(6,2)
ocasional 14 (29,1)

Sinusitis 14 (29,2)

Exacerbaciones/afio (media) 2,3+1,3 (0-7)

Ingresos hospitalarios / afio (media) 0,69+0,9 (0-5)
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4.1 Etiologia

Se obtuvo un diagnostico especifico en 33 pacientes (68,7%); siendo las
causas mas frecuentes: Infecciones en 19 (39,6%) de los pacientes (6 TBC, 12
Infecciones infancia, 1 neumonia); EPOC en 7 (14,6%); Inmunodeficiencias
primarias en 5 (10,4%), Asma en 2 (4,2%), y en el 31,3% la etiologia fue
considerada idiopatica (Ver Tabla 3). En relacion a la edad, se observé que la
incidencia de TBC disminuyé de manera significativa entre los pacientes
menores de 50 afos (1 de 33) frente a los mayores de 50 afios (5 de 15) p =
0,03.

Tabla 3. Etiologia bronquiectasias

Etiologia NC (%)
Infecciosas 19 (39,6)
Infecciones infancia 12 (25)
TBC 6 (12,5)
Neumonia necrotizante 1(2,1)
EPOC 7(14,7)
Inmunodeficiencias primarias 5(10,4)
Asma 2(4,2)
Idiopéticas 15 (31,3)

4.2 Radiologia

El estudio radiologico mostré un predominio de bronquiectasias con
morfologia cilindrica, Unica o asociada a otras morfologias, en el 85,4% de los
pacientes (ver Tabla 4); siendo lo mas frecuente la afectacion de los dos

pulmones en el 64,6% de los casos (50% bilaterales y 14,6% difusas).
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Tabla 4. Caracteristicas radiologicas

N° Pacientes 48

Diagndstico radioldgico n°(%) 48 (100)
TAC 25 (52,1)
TACAR 23 (47,9)

Morfologia Bronquiectasias n° (%)

cilindricas 25 (52,1)
quisticas 510,4)
varicosas 2(4,2)
combinadas 15 (33,3)

Localizacion de las bronquiectasias n° (%)

localizadas 17 (35,4)
bilaterales 24 (50)
difusas 7 (14,6)

4.3 Funcién pulmonar

En 38 (79,2%) pacientes la prueba broncodilatadora fue positiva. Los
trastornos ventilatorios observados tras la espirometria forzada (ver tabla 5),
fueron normales en 16 pacientes (33%), alteracion ventilatoria obstructiva en 16
pacientes (33%), restrictiva en 7 (14,7%) y mixta en 9 (18,8)
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Tabla 5. Pruebas de funcion respiratoria

N° Pacientes 48

Patrén ventilatorio, n° (%)

Normal 16 (33)
Obstructivo 16 (33)
Restrictivo 7 (14,7)
Mixto 9(18,8)

Parametros espirométricos L/s, mediazDE (rango)

FEV1 inicial L/s, media+DE (rango) 1,7+0,8 (0,5-3,9)

FEV1 final L/s, mediatDE (rango) 1,7+0,8 (0,5-3,7)

FEV1 inicial % valores de referencia, media+DE (rango) 67,7£23,4 (24-112)

FEV1 final % valores de referencia, media+DE (rango) 68,51+24,7 (22-119)

FEV1/FVC inicial 68,4+12,4 (38-92)

FEV1/FVC final 68,7+12,9 (34-93)
Prueba broncodilatadora positiva n° (%) 38 (79,2))

4.4 Bacteriologia

Un esputo valido fue obtenido en 46 de los 48 pacientes en la primera
visita. En 18 pacientes (37,5%), el cultivo mostré6 una flora normal. Los
gérmenes hallados con mayor frecuencia fueron la Pseudomonas aeruginosa
en 19 pacientes (39,6%) de los que en 15 ocasiones el cultivo fue puro;
Haemophillus influenzae en 5 pacientes 10,5% de los que en 4 ocasiones el
cultivo fue puro; y otros gérmenes en 6 ocasiones (Neumococo, Escherichia

coli, Candida, Moxarela catarralis, Serratia).

Al final del seguimiento: 18 pacientes (37,5%) tenian una flora normal;
14 pacientes (29,2%) Pseudomonas aeruginosa en cultivo puro; 8 pacientes

(16,7%) Haemophillus influenzae; y 8 pacientes (16,7%) otros gérmenes

36



(Staphiloccoccus aureus, Streptococo pneumoniae, Klebsiella pneumoniae,

Céandida spp, Haemophillus parainfluenza) Ver Tabla 6

Tabla 6. Caracteristicas Bacterioldgicas

Primer cultivo Ultimo cultivo

N =48 N =48
Flora normal 18 (37,5) 18 (37,5)
P. aeruginosa 17%(35,4) 14 (29,2)
Haemophillus influenzae 4 (8,3) 8 (16,7)
Strp. Pneumoniae 1(2,1) 121
Moxarella 1(2,1) -
Céandida 1(2,1) 1(2,1)
Otros BGN 3(6,3) 3(6,3)
Stph. Aureus - 1(2,1)
Haemophillus parainfluenza - 2(4,2)
No determinado 2 (4,2)

* dos en cultivo mixto

4.5 Colonizacion/Infeccion bronquial crénica

Colonizacion/Infeccion bronquial crénica se detectdé en 27 pacientes

(56%); siendo el gérmen mas frecuente la Pseudomonas aeruginosa.

El nimero de exacerbaciones/afio tuvo una media de 2,3. Presentaban 1
ingreso/afio 18 de 48 pacientes (37,5%), 2 ingresos/afio en 5 pacientes
(10,4%), 5 ingresos/afio en 1 paciente (2,1%). No ingresaron 24 pacientes
(50%).
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4.6 Tratamiento

Con respecto al tratamiento, el 66,7% recibio tratamiento con antibiético
oral durante las exacerbaciones, el 16% ciclico. Antibiético endovenoso durante
las exacerbaciones el 43,8%. Antibiotico inhalado ciclico el 35,4%. Corticoides
inhalados recibian el 79%. Macrdlidos el 27,1%. Broncodilatadores el 77%.

Rehabilitacion respiratoria 64,6%. Tratamiento quirargico: 8,3%. (Ver Tabla 7)

Tabla 7 Tratamientos indicados

Tipo de Farmacos NC (%)
Antibidticos
Antibiotico Intravenoso exacerbaciones 21 (43,8)
48 (100)
Antibidtico oral
Exacerbaciones 32 (66,7)
Ciclico 16 (33,3)
Antibiotico inhalado ciclico 17 (35,4)
Antiinflamatorios
Macrolidos 13 (27,1)
Corticoesteroides inhalados 38 (79,2)
Broncodilatadores 37 (77,1)
Rehabilitacion Respiratoria 31 (64,69)
Quirurgico 4 (8,3)
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4.7 Diferencias entre colonizacién bronquial por P. aeruginosa vs otros

gérmenes

Al final del estudio, los pacientes con cultivo de esputo positivo a
Pseudomona aeruginosa (14 pacientes) presentaron peor evolucién en
relacion a aquellos con colonizacién/infeccion por otros gérmenes (16

pacientes) Ver Tabla 8.

Tabla 8 Influencia de la colonizacion/infeccion por Pseudomona

aeruginosa en la evolucion de los pacientes

Sin P. aeruginosa | Con P. aeruginosa 5
N=16 N=14

Edad (afios, media+DE) 59,9+12,5 70,8+12,6 0,024
Tiempo control (meses, mediatDE) 42 7+19,9 47,5+26,4 0,5
Exacerbacion/afio (N°, media+DE) 2,2+0,68 3,2+1,7 0,048
Ingresos ano (N°, mediazDE) 0,38%0,6 1,6+1,1 0,001
FEV1 inicial (L/s, mediatDE) 1,713+0,4 1,117+0,6 0,008
FEV1 final (L/s, mediatDE) 1,717 1,04+0,6 0,001
Diferencia FEV1 inicial/final -0,06 0,7 ns
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En resumen tenian una edad superior (p=0,02), mayor incidencia de EPOC,
unos parametros de funcién pulmonar iniciales y finales significativamente
peores, mayor numero de exacerbaciones (p= 0,048) y de ingresos anuales
(p=0,01). Sin embargo, en ninguno de los dos grupos, mostraron cambios
significativos entre sus valores espirométricos iniciales y finales tras un

seguimiento superior a los 40 meses. Ver Tabla 8

5.- DISCUSION

Esta experiencia clinica estudio 48 pacientes con diagnéstico de certeza
de bronquiectasias. Hubo predominio del sexo femenino (68,8%), siendo no
fumadores el 56%, con una edad media de 62 afos, similar a lo que se
describe en la literatura sobre bronquiectasias, siendo mas prevalentes en
mujeres, no fumadoras, de todas las edades. La etiologia asociada mas
frecuente fue la post-infecciosa en 19 (39,6%) pacientes, incluyendo las
infecciones en la infancia (25%) y la tuberculosis (12,5% ). Sin embargo, la
incidencia de tuberculosis entre la poblacion inferior a 50 afios fue
significativamente inferior a la de mayor de 50 afos lo que probablemente se
expliqgue por la eficacia de campafas antituberculosis de diagnostico y
tratamiento, llevadas a cabo, y que han reducido la incidencia de Tuberculosis,
y han permitido diagndsticos mas rapidos, aplicar tratamientos eficaces y
reducir con ello, la aparicion de secuelas como las bronquiectasias en nuestro
pais, tan frecuentes en otros tiempos. La segunda causa mas frecuente fué, la
etiologia idiopatica (31,3%), todavia hay un porcentaje considerable de
pacientes en los que la causa no se conoce (un 26-53% segun las series).

Establecer una etiologia definitiva con frecuencia es dificil, incluso
después de una investigacion exhaustiva. En tercer lugar, se encuentra la
enfermedad obstructiva cronica (14,7%). No existen estudios etiolégicos que
establezcan una relacién de causalidad entre EPOC y Bronquiectasias (salvo
en las raras formas por déficit de alfa 1 antitripsina), sin embargo a la vista de
la etiopatogenia de ambas enfermedades, la EPOC parece una candidata ideal
para ser productora de bronquiectasias mas importante actualmente. Algunos
autores®® han observado que hasta el 50% de los pacientes con EPOC grave

presentan bronquiectasias con capacidad para inducir una mayor gravedad de
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las agudizaciones y una mayor inflamacion local. Las inmunodeficiencias
primarias representaron el 10% de las causas asociadas a bronquiectasias;
estas enfermedades raramente descritas en las diferentes series, se reconocen
en la actualidad como una causa frecuente y tributaria de tratamiento
especifico con gammaglobulinas, por lo que su diagnostico siempre debe
detenerse en cuenta, especialmente en aquellos pacientes sin una etiologia
conocida®. Las inmunodeficiencias que con mas frecuencia contribuyen a la
puesta en marcha de bronquiectasias son la hipogammaglobulinemia y la
infeccién por VIH. El asma como etiologia de las bronquiectasias en este
estudio represento el 4%. Ningun estudio hasta el momento ha demostrado que
el padecimiento de un asma crénico (no debido a Aspergilosis broncopulmunor
alérgica) pueda ser capaz de generar bronquiectasias, sin embargo, algunos
autores han encontrado una asociacion entre asma de larga evolucion con
obstruccién fija al flujo aéreo y la presencia de bronquiectasias?.

Con respecto al estudio radiologico, coincidiendo con la literatura, se
observa en la serie, un predominio de las bronquiectasias con morfologia
cilindrica, Unica o asociada a otras morfologias, en el 85,4% de los pacientes.
Las bronquiectasias que con mayor frecuencia se diagnostican en la actualidad
son cilindricas y de un tamafio pequefio o moderado pero de suficiente
importancia como para hacer variar el pronostico de las enfermedades
generadoras de las mismas y el propio pronéstico vital del paciente”®.

Con respecto a las consecuencias funcionales de las bronquiectasias, la
alteracion ventilatoria predominante fue la obstructiva, 13 de 48 pacientes. Lo
gue coincide con la literatura, ya que se describe que los hallazgos funcionales
de los pacientes con bronquiectasias son esencialmente los de obstruccién al
flujo aéreo. El sitio preciso y los mecanismos de la limitacion al flujo aéreo en
las bronquiectasias han sido muy debatidos, relacionandose con un colapso
anémalo de las vias centrales, obstruccién de las vias periféricas y bronquiolos,
y el enfisema. La obstruccién bronquial es a menudo parcialmente reversible,
posiblemente debido a la existencia de hiperreactividad bronquial. En nuestra
serie 38 de 48 pacientes presentaron la prueba broncodilatadora positiva.

En el estudio bacteriologico, de nuestra serie, predominaron la P
aeruginosa y el Haemophilus influenzae; sin embargo, en el 37,5% de los

casos el cultivo de esputo mostré una flora bacteriana normal. Estos datos,
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coinciden también con la literatura en donde hasta en un 50% de los pacientes
no se encuentran gérmenes en fase estable y sélo en las exacerbaciones.

La colonizacion y la infecciobn cronica de la mucosa bronquial por
microorganismos potencialmente patégenos ( MPP ) aparecen de forma casi
indefectible a lo largo de la historia natural de las bronquiectasias®'. En esta
serie se detectd colonizacion/infeccion cronica en 27 pacientes (56%), siendo el
gérmen mas frecuente la Pseudomonas aeruginosa. Los microorganismos que
con mayor frecuencia colonizan la via aérea de pacientes con bronquiectasias
son: Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa, Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus, micobacterias no tuberculosas vy
Aspergillus spp®.

Con respecto a la influencia de la colonizacidn/infeccion por
Pseudomonas aeruginosa en la evolucion de los pacientes, se observo que al
final del estudio, los pacientes con cultivo positivo a Pseudomonas aeruginosa
(14 pacientes), presentaron peor evolucion en relacion a aquellos con
colonizacion/infeccion por otros gérmenes(16 pacientes). Segun se observa en
la tabla 8, tenian una edad superior, peor funcién pulmonar, mayor numero de
ingresos 'y exacerbaciones afio, con valores de p estadisticamente
significativos. Varios estudios han demostrado que la presencia en la mucosa
bronquial de Pseudomonas aeruginosa, especialmente en forma de
colonizacion o infeccién crénica, es un signo de mal prondstico en pacientes
con bronquiectasias, dado que se asocia a un declive acelerado de la funcion
pulmonar, que puede llegar a ser mayor de 120 mI*, a una peor calidad de
vida, a un mayor numero de l6bulos pulmonares afectados, a un mayor nimero
y gravedad de las agudizaciones e incluso a un incremento en la mortalidad de
estos pacientes y, por lo tanto, a una forma mas grave y de peor prondstico de
la enfermedad. Pseudomonas aeruginosa es un bacilo gram negativo con gran
capacidad para crear resistencias frente a los antibidéticos comunmente
utilizados. Ello hace que, una vez instaurada, su erradicacion sea una empresa
dificil. Hoy en dia todavia persiste la controversia sobre si P. aeruginosa
coloniza la mucosa bronquial de los pacientes con bronquiectasias en la
situacibn mas avanzada o si bien ésta situacion avanzada es como

consecuencia de la colonizacion bronquial previa por P.aeruginosa. Por lo
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tanto, persiste la polémica sobre si P.aeruginosa es la causa del peor
pronaostico o si tan s6lo es un marcador de gravedad.

Los pacientes con bronquiectasias presentan un deterioro acelerado de
la funcion pulmonar del orden de 50 ml/afio en el FEV;, mayor que el
observado en la poblacion general (20-30 ml/afio) y semejante al observado en
la EPOC®. Un punto destacable de nuestra serie es que, tras una media de
mas de 40 meses de seguimiento, los pacientes no mostraron diferencias
significativas entre los valores espirométricos iniciales y finales; ello, creemos
puede estar relacionado con la prescripcion de tratamientos antibiéticos y anti-
inflamatorios en aquellos pacientes con colonizacién/infeccion bronquial crénica
gue supone una disminucion de la inflamacién pulmonar que parece
relacionada con el deterioro progresivo de la funcién pulmonar (neutréfilos,
enzimas proteoliticas y mediadores de la inflamacion) y evita el dafio pulmonar
progresivo.

En nuestra serie, elnUmero de exacerbaciones/afio tuvo una media de
2,3; lo que es coincidente con la serie de Seitz A, et al. Que por término medio,
los pacientes con bronquiectasias presentaban entre 1,5-2,5 agudizaciones al
afo. Estas agudizaciones se acompafian de una estancia media superior a la
de los pacientes con EPOC o neumonia (mayor de 10 dias). El consumo de
farmacos suele ser importante dado que necesitan tratamientos prolongados y
a dosis elevadas, en especial antibiéticos®.

Con respecto al tratamiento, segun se presenta en la tabla 7, durante las
exacerbaciones, el 66,7% recibio tratamiento oral, y el 43,8% tratamiento
endovenoso. La antibioticoterapia es la base fundamental para el tratamiento
de las exacerbaciones con bronquiectasias. Los antibidticos utilizados, ya sea
por via oral o sistémica ( no existe evidencia de que los antibi6ticos inhalados
sean efectivos en las agudizaciones), deben de presentar ademas una alta
penetrancia en las secreciones respiratorias, especialmente espesas en
periodos de agudizacion, y deben prescribirse con una dosis elevada y un
tiempo prolongado(no menos de 10 dias, salvo en agudizaciones producidas
por P.aeruginosa en las que debe prolongarse a no menos de 14 dias)®.

El 35,4% recibié antibidtico inhalado ciclico. Segun la literatura, la
administracion del antibidtico en aerosol es eficaz en el tratamiento de la

infeccion bronquial crénica por Pseudomonas aeruginosa en pacientes con
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fibrosis quistica. Investigaciones actuales muestran que también puede ser (til
en pacientes con bronquiectasias secundarias a otras etiologias y en la
profilaxis de determinadas infecciones oportunistas. A pesar de que se ha
demostrado la efectividad de ésta via en pacientes seleccionados, llama la
atencion la escacez de estudios en relacion a la farmacocinética pulmonar de
los antibidticos utilizados; esto hace que en la mayoria de los casos las dosis
prescritas, los intervalos de administracion y la duracion de los tratamientos
sean en la actualidad totalmente empiricos. Por tanto, en la practica clinica si el
tratamiento antibiético por via oral es efectivo y bien tolerado, la via inhalatoria
no esté justificada®*.

Para el tratamiento de la inflamacién bronquial, el 27,1% recibi6
macrolidos, y el 79,2% corticoides inhalados. Actualmente, la utilizacion de la
terapia antiinflamatoria se centra en dos tipos de moléculas: los corticoides
inhalados y los macrélidos®*. El tratamiento prolongado con corticoides orales o
ibuprofeno no esta recomendado por los efectos secundarios?.

Para el tratamiento de la hiperreactividad bronquial, en nuestra serie, el
77,1% recibion broncodilatadores. Si bien la evidencia cientifica es muy escasa
al respecto, se acepta que el tratamiento en caso de presentarse
hiperreactividad bronquial, es la utilizacion de broncodilatadores de accion
corta, rapida o prolongada y glucorticoides inhalados. Los broncodilatadores
han demostrado mejorar ademas la movilidad ciliar y facilitar el aclaramiento de
secreciones®*?,

Cabe recordar que en nuestra serie, 38 (79,2%) de 48 pacientes
presentaron prueba broncodilatadora positiva.

Con respecto al tratamiento de la hipersecrecion bronquial, 31(64,69%) de 48
pacientes fueron incluidos en programa de rehabilitacion respiratoria. Segun la
Normativa SEPAR, de diagndstico y tratamiento de las bronquiectasias, los
pacientes deben entrar en programas de rehabilitacion respiratoria dirigidos por
profesionales especializados, con el objetivo de facilitar la eliminacion de
secreciones y mejorar tanto la tolerancia fisica como la calidad de vida

relacionada con la salud %2.

Limitaciones del estudio.
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Aunque el protocolo diagnéstico y los criterios de diagndstico y
tratamiento suelen ser sisteméticos desde hace tiempo, este estudio no pudo
ser considerado prospectivo al no existir un protocolo previamente definido del
manejo de estos pacientes. El estudio radiol6gico de diagndstico, no siempre
se realizé por TC de alta resolucion al no estar disponible o limitar su utilizacion
en nuestro centro durante los primeros afios del estudio. En relacion a las
exploraciones de diagnostico etiolégico, nuestro centro tiene algunas
limitaciones como la realizacion del estudio del cilio mediante microscopia

electrénica.

En resumen,

Presentamos una serie de pacientes afectos de bronquiectasias y
controlados en consultas externas del Servicio de Neumologia en la que la
edad media fue de mas de 60 afos; predominaron las mujeres; la etiologia
mas frecuente fue la post-infecciosa, siendo de destacar la disminucion en la
incidencia de TBC entre la poblacion menor de 50 afios; radiolégicamente se
caracterizaron por bronquiectasias con afectacion en ambos pulmones; el
patron ventilatorio predominante fue el obstructivo; la P aeruginosa fue el
germen mas frecuente y tras 45 meses de evolucidn, no se aprecio un deterioro
de los parametros ventilatorios, probablemente relacionado con la
administracion de tratamiento antibiético y anti-inflamatorio en la
colonizacion/infeccion bronquial crénica. Dadas las caracteristicas de nuestro
centro, algunas etiologias como Fibrosis quistica, trasplante pulmonar no son

visitados en nuestro centro
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7.- CONCLUSIONES

1. La etiologia de las bronquiectasias mas frecuentes fueron las pos-

infecciosas,

2. Las inmunodeficiencias primarias son una etiologia no infrecuente y deben

descartarse siempre que no se conozca la etiologia de las bronquiectasias.

3. El EPOC parece asociado a la presencia de bronquiectasias

4. La incidencia de bronquiectasias por TBC ha disminuido en las dltimas

décadas.

5. La etiologia idiopatica sigue siendo frecuente.

6. El germen predominante fue la Pseudomonas aeruginosa.

7. El tratamiento con antibidticos orales o por via inhalada en la

infeccion/colonizacion bronquial cronica podria estar relacionada con un

enlentecimiento en el deterioro de la funcion pulmonar.
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