BRONQUIECTASIAS

Definicion

Las bronquiectasias se definen como la dilatacién permanente de los bronquios
centrales o de mediano calibre (etimolégicamente del griego: bronkhos, tubo; ek, mas; tasis,
dilatado), debido a la destruccién de los componentes eldsticos y musculares de las paredes
bronquiales, secundario a un proceso inflamatorio crénico que implica un circulo vicioso de
infeccién e inflamacién de la via aéreal. La presencia de bronquiectasias conlleva el
desarrollo de infecciones respiratorias recurrentes, siendo los sintomas cardinales la tos y
expectoracion mucosa o purulenta de magnitud variable, asociado al deterioro de la

capacidad respiratoria y de la funcién pulmonar?.

Epidemiologia

Su prevalencia no ha podido ser precisada a nivel mundial, y varia segun la poblacién
estudiada, pero tiende a ser mayor en mujeres y después de los 60 afios3. Datos
internacionales muestran un incremento en su diagndstico, que probablemente se debe al
aumento de la sospecha clinica y a la masificacién de los estudios de imagenes con
tomografia computada de térax®.

En Estados Unidos, la prevalencia de bronquiectasias se acerca a los 140 casos por
100.000 habitantes, lo que varia notablemente segln la edad: 7 por 100.000 habitantes
entre los 18 y 24 afios a 812 por 100.000 habitantes en los mayores de 75 anos. También
existen diferencias segun género, estimandose 180 casos por 100.000 habitantes en
mujeres y 95 casos por 100.000 en hombres®>. En nuestro pais no existen registros
adecuados que permitan estimar o precisar la incidencia real de la enfermedad.

Los costos asociados a su diagndstico y manejo son elevados, determinado por los
sintomas respiratorios croénicos, limitacion de la actividad fisica y la alta tasa de

exacerbaciones®. Las bronquiectasias deterioran la calidad de vida, se asocian a mayor



numero de consultas ambulatorias, hospitalizaciones y mayor mortalidad tanto global como

por causa especifica (hasta 70% de causa respiratoria)’.

Etiologia y fisiopatologia
Etiologia

Existe un gran numero de condiciones que pueden determinar el desarrollo de
bronquiectasias. Si bien existen claves clinicas e imagenoldgicas que orientan a la etiologia,
en aproximadamente un 50% de los casos no se logra establecer la causa primaria,
permaneciendo estos casos catalogados como criptogénicos.

Para el clinico, el paso inicial es sin duda diferenciar dos grupos principales: las
bronquiectasias derivadas de fibrosis quisticas (FQ) de aquellas no derivadas de esta
enfermedad (no FQ). La distincién es fundamental dado que para las primeras existe
tratamiento especifico, incluido en GES, ademas de diversas consideraciones en cuanto al
prondstico y calidad de vida. Hay que sefialar que, si bien en el primer grupo el diagnéstico
suele realizarse en etapas tempranas de la vida, existen formas de FQ silentes o con menor
compromiso sistémico, por lo que pueden pasar desapercibidas hasta edades mas
avanzadas. Es por esto que siempre debe considerarse como alternativa diagndstica.

Dentro de las bronquiectasias no relacionadas a FQ, pueden agruparse segln su
origen, siendo las causas mas frecuentes aquellas posinfecciosas, idiopaticas y por
broncoaspiracién, lo que varia segln la poblacién de referencia. En paises en desarrollo,
sin duda las etiologias infecciosas cobran mayor relevancia, a diferencia de naciones del
primer mundo, donde las causas congénitas e inmunes se hacen mas prevalentes® (tabla 1).
Infecciones pulmonares en la infancia, adolescencia o adultez, incluyendo coqueluche, virus
respiratorio sincicial y tuberculosis, son frecuentes de observar como causa primaria de esta
enfermedad, aunque muchas veces es dificil obtener este dato anamnéstico, sobre todo

con las infecciones respiratorias graves de la primera infancia.



En Chile sélo existe un estudio que busca caracterizar las etiologias de las
bronquiectasias, con 18 pacientes estudiados; en este grupo, la causa mas frecuente fueron
las secuelas de tuberculosis (44%)°.

Precisar la causa es ciertamente de gran beneficio para el paciente, considerando
gue existen muchas condiciones con tratamientos especificos. Se estima que determinar la
etiologia de base cambia el manejo de los pacientes con bronquiectasias hasta en un 37%
de los casos'®. En este sentido se recomienda hacer un esfuerzo diagndstico y estudio
detallado, de modo de acercarse en la medida de lo posible a la causa primaria que ocasiona

el problema.

Fisiopatologia

Los mecanismos patogénicos responsables del desarrollo de las bronquiectasias son
complejos y no completamente comprendidos. La noxa o injuria inicial es seguida por un
proceso inflamatorio créonico, denominado “circulo vicioso de Cole” en honor a quien lo
describié por primera vez!!, el cual implica deterioro o déficit en el clearance de
secreciones, colonizacién bacteriana de la via aérea, inflamacién crénica y dafio estructural
de la pared bronquial (figura 1). La continua recurrencia de estos fendmenos amplifica el
dano bronquial y perpetua los procesos de destruccién de los bronquios y del parénquima
pulmonar. La comprension de este circulo patogénico es relevante a la hora de definir el
tratamiento, dado que cada uno de sus componentes es blanco de las terapias actualmente
disponibles.

Esta inflamacién crénica es predominantemente neutrofilica, determinada por
mediadores de la inflamacién como la interleukina 8 y el factor de necrosis tumoral alfa y
células como los leucotrienos B4'2. Se ha reconocido el papel de la elastasa producida por
los neutrofilos en la mayor produccidon de mucus y en el enlentecimiento del movimiento
ciliart3,

El menor clearance de secreciones y el dano estructural de la pared de la via aérea,

asociado a algun grado de disfuncion inmune local, favorecen la colonizacién bacteriana4,



que es tan frecuente, afectando hasta un 80% de los enfermos?®>. Dentro de estos, los mas
comunmente identificados son Haemophilus sp., Pseudomonas aeruginosa, Streptococcus
pneumoniae, Staphylococcus aureus y Moraxella sp., aunque muchos otros
microorganismos pueden estar presentes, incluyendo micobacterias no tuberculosas®®. No
es inhabitual que exista colonizacién polimicrobiana. Estas bacterias son capaces de
desarrollar mecanismos que permiten evadir la respuesta inmune normal'’, lo que sumado
a las alteraciones propias de la enfermedad explican la facilidad con la que estos pacientes
presentan intercurrencias infecciosas. Cabe destacar que en particular la presencia de
Pseudomonas aeruginosa en los cultivos de expectoracidon se relaciona fuertemente con
mayor riesgo de exacerbaciones, mayor velocidad de deterioro de la funcién pulmonar y

mayor mortalidad?8.

Presentacion clinica

Los sintomas y signos asociados a las bronquiectasias son variados, inespecificos y
pueden ir desde el paciente asintomdatico hasta episodios infecciosos graves, hemoptisis
masiva o incluso la muerte.

Los sintomas mas comunes en los periodos estables de la enfermedad son la tos y
expectoracion crénica, siendo esta variable segun la extensidon y localizacidon del dafo
anatémico de la via aérea. Otras manifestaciones comunes son disnea, fatigabilidad, baja
de peso, sibilancias audibles y hemoptisis de diversas cuantias. Los hallazgos del examen
fisico son variados e inespecificos, es importante valorar la condicion nutricional de estos
pacientes, ya que con frecuencia se encuentran emaciados o desnutridos, buscar signos de
insuficiencia respiratoria como pueden ser taquipnea, respiraciéon paradojal, uso de
musculatura accesoria o cianosis. No es infrecuente encontrar acropaquia o uiias en vidrio
de reloj. Al examen pulmonar, los hallazgos mas comunes son crepitaciones gruesas, roncus

y sibilancias espiratorias®®.



Durante las exacerbaciones infecciosas, los sintomas aumentan, especialmente la
tos y la expectoracion, pudiéndose agregar mayor dificultad respiratoria, fiebre o sintomas

infecciosos sistémicos.

Estudio diagndstico

Las bronquiectasias deben ser sospechadas en todo paciente que se presente con
tos y expectoraciéon crénica. La anamnesis y examen fisico deben ser detallados,
considerando los antecedentes de infecciones frecuentes o prolongadas, historia previa de
inmunosupresion o enfermedades autoinmunes, uso crénico de medicamentos, sintomas
sugerentes de broncoaspiracién, enfermedades genéticas, historia de infertilidad o de
afectacidon pancreatica, exposiciones inhalatorias, actividades laborales, etc.

El estudio diagndstico inicial siempre debe incluir una radiografia de térax, pues si
bien no es un examen de alta sensibilidad y especificidad, puede detectar alteraciones en
hasta un 50% de los pacientes. Algunos signos radiolégicos sugerentes son signos de
hiperinsuflacion, marcas lineales con morfologia de “lineas de tren” y opacidades
redondeadas (figura 2).

El patrén de referencia o gold standard actual para el diagndstico de bronquiectasias
es la tomografia computarizada de alta resolucién del térax (HRCT), idealmente realizada
en la fase de estabilidad clinica. Los signos tomograficos tradicionales son la dilatacion
bronquial mayor al didametro de la arteria acompafante (signo del “anillo de sello”), falta de
adelgazamiento del bronquio a medida que se aproxima a la periferia y presencia de
bronquios dilatados a menos de un centimetro de la pleura?® (figura 3). La HRCT permite
caracterizar detalladamente las lesiones bronquiales, tanto en extensién como en
morfologia, ademas de orientar acerca de la etiologia en algunas ocasiones, dado que
existen patrones radioldgicos relacionados con ciertas enfermedades (ej: dafo estructural
de predominio en lébulos superiores en la infeccién por tuberculosis).

Otros examenes sugeridos como parte del estudio de la funcidon pulmonar son la

espirometria, capacidad de difusién de mondxido de carbono (DLCO), el test de marcha de



6 minutos y la gasometria arterial. El patrén espirométrico es variable, depende de la
extension de la lesion estructural de la via aérea, se describe que el patrén espirométrico
mas habitual es el obstructivo, si bien puede presentarse una alteracién restrictiva o incluso
ser normal. Se debe considerar que el volumen espiratorio forzado en el primer segundo
(VEF1) permite predecir el prondstico y su caida acelerada se asocia a la presencia de
complicaciones. La DLCO habitualmente se encuentra disminuida en los casos avanzados,
como signo de destruccién parenquimatosa. La prueba de caminata de 6 minutos y la
gasometria arterial se deben solicitar ante cualquier sospecha de insuficiencia respiratoria
cronica.

Se debe solicitar siempre en el momento del diagndstico, con una frecuencia anual
y frente a cada exacerbacién infecciosa, cultivos de expectoracion incluyendo baciloscopias
y cultivo de Koch. Esto permite conocer la flora que coloniza al paciente, ademads de
detectar precozmente la presencia de microorganismos resistentes a los antimicrobianos o
de mal prondstico.

Por ultimo, no debe olvidarse el estudio causal, cuya extensién y detalle depende de
la sospecha etioldégica aportada por la historia clinica y las caracteristicas individuales de

cada paciente.

Tratamiento

Medidas generales

e Suspensién del tabaquismo

e Programa de inmunizaciones: Vacunacién antiinfluenza y antineumocécica

e Soporte nutricional en caso de desnutricidon

e Oxigenoterapia en presencia de hipoxemia o insuficiencia respiratoria crénica

e Ejercicio fisico y rehabilitacidn respiratoria

e Manejo 6ptimo de las comorbilidades, como reflujo gastroesofdgico, trastornos

depresivos, enfermedades cardiovasculares, enfermedades metabdlicas, etc.



Medidas especificas

Tratamiento de la causa especifica. Por ejemplo, administracién de dornasa alfa en
pacientes con FQ, administracién de gamaglobulina en pacientes con inmunodeficiencia
comun variable, rehabilitacion de la deglucidn en pacientes con broncoaspiracién, uso
de corticoides sistémicos en pacientes con aspergilosis broncopulmonar alérgica
(ABPA).

Drenaje de la via aérea. Favorecer el clearance o drenaje de secreciones bronquiales
permite evitar la sobreinfeccidn y por lo tanto interrumpir el ciclo vicioso de inflamacion
y dafio estructural. Las medidas utilizadas son variadas, incluyendo el drenaje postural,
los ejercicios kinésicos respiratorios o el uso de dispositivos de presidén espiratoria
positiva u oscilatoria. Ninguna de estas técnicas ha sido demostrada como superior,
recomenddndose emplear alguna en forma permanente seguin la realidad local e
individual del paciente?!. Pueden asociarse a humidificacion de la via aérea con
soluciones isotdnicas o hipertdnicas, si bien esta ultima medida tiene evidencias mas
contradictorias. El rol de la inhalacion de manitol, N-acetilcisteina o el uso crénico de
mucoliticos es aun menos claro.

Uso de corticoides o agonistas 32 adrenérgicos inhalados: No existe informacion clinica
suficiente para recomendar su uso rutinario, si bien puede ser beneficioso en pacientes
con obstruccidn bronquial o hiperreactividad bronquial demostradas??.

Macrélidos de mantencion: Existe evidencia de buena calidad que sugiere que su uso
rutinario disminuye el riesgo de exacerbaciones, dado principalmente por el efecto
inmunomodulador de estos farmacos. Debe evaluarse el riesgo de su uso prolongado
considerando los efectos adversos potenciales, como son eventos cardiovasculares,
hepatotoxicidad y alteraciones de la audiciéon. Antes de su prescripcién se debe
documentar la ausencia de micobacterias tuberculosas y no tuberculosas mediante
baciloscopias y cultivo de Koch, solicitar pruebas hepaticas y electrocardiograma?:.
Cirugia y transplante pulmonar: La cirugia se reserva para los casos de bronquiectasias

localizadas, en especial frente a la presencia de complicaciones graves como la



hemoptisis masiva o recurrente y exacerbaciones infecciosas recurrentes de dificil
control. El transplante pulmonar esta indicado en pacientes con enfermedad pulmonar

avanzada pese al manejo médico 6ptimo.

Pronéstico

La evolucion natural es variable, depende de la causa primaria de la enfermedad,
ocasionando pocos o ningln sintoma hasta rapido deterioro de la funcidn pulmonar. Las
exacerbaciones son frecuentes aun bajo tratamiento estricto. Factores que empeoran el
prondstico son la colonizacién por Pseudomonas spp, historia de exacerbaciones graves,
hébito tabdquico activo y presencia de inflamacidn sistémica?®. En la actualidad existen dos
indices prondsticos validados que pueden ser utilizados como herramientas de prediccién
en conjunto con la clinica, el score FACED?® y el Bronchiectasis Severity Index (BSI)®. El
primero predice la mortalidad a cinco afios en base al valor de VEF1, edad, colonizacion por
Pseudomonas, extensién de las bronquiectasias y grado de disnea. El segundo es una
herramienta online que incluye la edad, indice de masa corporal, VEF1, magnitud de la
disnea, nimero de lébulos afectados y evidencias de infeccién pulmonar crénica. Predice
el riesgo de hospitalizacién, mortalidad a cuatro anos, riesgo de exacerbaciones, calidad de
vida, declinacion de la funcién pulmonar y capacidad de ejercicio. La utilidad en la practica

clinica de estos indices de gravedad aun esta por definirse.

Conclusiones

Las bronquiectasias son dilataciones anémalas permanentes de los bronquios
producto de alguna condicién previa, siendo la mas frecuente las causas postinfecciosas.
Ha aumentado su prevalencia en la poblacién al mejorar los métodos de pesquisa y
diagndstico, en especial en mujeres y a mayor edad. Esta entidad clinica provoca trastornos
respiratorios crénicos, en especial tos y expectoracidn persistentes, con riesgos variables
de exacerbacién. Determinan deterioro de la calidad de vida y deterioro de la funcion

respiratoria, ademas de mayor mortalidad y altos costos sociosanitarios. Su manejo debe



ser personalizado, incluyendo el tratamiento de la causa primaria y medidas destinadas a

disminuir la sobreinfeccidn y progresién de la enfermedad.
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Tabla 1. Causas de bronquiectasias no fibrosis quistica®
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Causa

Fibrosis quistica

Deficiencia de alfa-1

antitripsina

Discinesia ciliar primaria

Aspergilosis
broncopulmonar
alérgica

Enfermedades
autoinmunes y del tejido
conectivo

Enfermedad
inflamatoria intestinal

Congénitas

Aspiracion

Inmunodeficiencia
humoral

Postinfecciosa

Idiopaticas

Incidencia
0,6% -2,7%

0,6% - 11,3%

2,0% - 10,3%

0,9% - 7,8%

1,8%-31,1%

1,0% - 3,0%

0,2% - 0,6%

0,2% - 11,3%

1,1% - 16,0%

29% - 42,0%

26% - 53,0%

Claves diagnosticas

Inicio precoz, historia de
malabsorcion,
infecciones recurrentes

Enfisema grave

Infecciones recurrentes
del tracto respiratorio
superior, infertilidad
masculina

Asma bronquial grave,
bronquiectasias
centrales con tapones
mucosos en HRCT

Historia de enfermedad
del tejido conectivo o
vasculitis

Historia de enfermedad
de Crohn o colitis
ulcerosa

Sindrome de Williams-
Campbell, Mounier-
Kuhn

Historia de reflujo o
aspiracion

Historia de infecciones
recurrentes

Historia previa de
infecciones

Descartar otras causas

Examenes sugeridos

Test del sudor, examen
genético de la
mutacién CFTR

Niveles plasmaticos
de alfa-1 antitripsina

Biopsia de epitelio
respiratorio ciliado

lg E total elevada,
sensibilizaciéon a
Aspergillus spp

Laboratorio
reumatoldgico: AAN-
DNA-FR-ENA-ANCA

Evaluacion de la
especialidad, estudio
de colonoscopia con
biopsia de mucosa

Tomografia de tdérax
de alta resolucion

Videofluoroscopia,
endoscopia digestiva,
manometria esofagica

Niveles séricos de
inmunoglobulinas,
anticuerpos especificos
contra neumococo

Descartar otras causas
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Figura 1. Circulo patogénico de las bronquiectasias?®.

Dano estructural
y obstruccion de
la via aérea

Menor clearance Colonizacion
de la via aérea bacteriana

Inflamacion de la
via aérea



Figura 2. Radiografia de torax de pacientes con bronquiectasias.

Figura 3. Tomografia computarizada de térax de paciente con bronquiectasias.
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