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RESUMEN

Bronquiectasias se define como la dilatacion
bronquial irreversible que refleja la via final
comun de una variedad de enfermedades subya-
centes e insultos pulmonares no relacionados. Es
una patologia poco frecuente pero puede ser
devastadora, con una alta tasa de morbimortali-
dad. Multiples condiciones, congénitas o adqui-
ridas predisponen al desarrollo de bronquiecta-
sias, enfermedad que usualmente se presenta con
tos productiva cronica y esputo viscoso. Datos
demograficos, reportes de laboratorio, sintomas
asociados y hallazgos en imagenes médicas gu-
ian el diagndstico y dirigen hacia la sospecha de
ciertas etiologias. El objetivo primordial del
tratamiento consiste en limitar el circulo de in-
feccion-inflamacion y por ende reducir el dafio a
la via aérea, la sintomatologia, el numero de
exacerbaciones y finalmente mejorar la calidad
de vida.

PALABRAS CLAVE

Bronquiectasias, exacerbacion, aclaramiento
mucociliar, dilatacién bronquial, remodelamiento
de la via aérea.

ABSTRACT

Bronchiectasis is the pathologic definition of
irreversibly dilated bronchi and reflects the final
common pathway of a variety of underlying
diseases and unrelated pulmonary insults. It is a
relatively uncommon but devastating disease
associated with high morbidity and mortality.
Multiple conditions, congenital or acquired pre-
dispose to bronchiectasis, disease that usually
presents with chronic cough and daily viscid
sputum production. Demographic data, laborato-
ry results, associated symptoms and imaging
findings guide the diagnosis and direct the suspi-
cion to certain etiologies. The main goal of the
treatment is to limit the cycle of infection and
inflammation and, therefore, to reduce the air-

Rev Cl EMed UCR www.revistaclinicahsjd.ucr.ac.cr 19 de octubre 2015 45




Revista Clinica de la Escuela de Medicina UCR - HSJD

way damage, chronic symptoms, number of
exacerbations and finally to improve quality of
life.

KEY WORDS

Bronchiectasis, exacerbation, airway drainage,
bronchial dilation, airway remodeling.

INTRODUCCION

Las bronquiectasias son dilataciones anormales y
permanentes de los bronquios junto con altera-
cion del epitelio ciliar. No corresponden a una
enfermedad por si mismas sino que representan
el resultado final de distintas patologias con
puntos de manejo comunes que suelen cursar con
infeccion e inflamacién bronquial crénica las
cuales se ven asociadas con progresion.” Si bien
son una entidad poco frecuente, pueden tener un
curso devastador y verse asociadas a una alta
morbimortalidad si no se diagnostican y tratan de
manera temprana y adecuada.®

Se desconoce la prevalencia exacta en Estados
Unidos y el resto del mundo, pero esta varia
segun el area geografica. Son mas comunes en el
sexo femenino y la prevalencia aumenta confor-
me lo hace la edad.”’)

Su presentacion clinica comparte caracteristicas
similares con la enfermedad pulmonar obstructi-
va cronica, incluyendo una via aérea inflamada y
facilmente colapsable, obstruccion al flujo aéreo
y frecuentes demandas de recursos en salud por
exacerbaciones y hospitalizaciones recurrentes
secundarias a sobreinfeccion; lo ultimo en rela-
cion a la historia natural de la enfermedad que se
caracteriza por fases de relativa estabilidad alter-
nado con reagudizaciones y una tendencia gene-
ral al deterioro de la funcién pulmonar con el
tiempo.? El diagnéstico se establece basado en
la sintomatologia tipica de tos productiva con
esputo mucopurulento diario asociado a image-
nes médicas que evidencien dilatacion del lumen
bronquial y engrosamiento de la pared.”

Fisiopatologia

El modelo fisiopatolégico de la induccion de las
bronquiectasias mas ampliamente aceptado fun-
damenta su teoria en un circulo vicioso autoper-
petuante en el cual una noxa infecciosa afecta a
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un huésped genéticamente susceptible o con una
respuesta inmune deficiente, desencadenando un
proceso inflamatorio complejo de la via aérea
con la consecuente retenciéon mucosa y dificultad
de aclaramiento mucociliar que predispone al
individuo a colonizacién e infecciéon crénica
bronquial y termina causando la pérdida de la
integridad estructural del mismo.” Pese a que
esta patologia no se encuentra presente al naci-
miento, existen multiples factores congénitos y
hereditarios que favorecen al desarrollo de bron-
quiectasias, incluyendo estados diversos de in-
munodeficiencias, sindromes asociados a defec-
tos genéticos tales como el sindrome de Mounier
Kuhn, Williams Campbell, Kartagener, Young y
la discinesia ciliar primaria. La propension al
desarrollo de bronquiectasias también puede ser
adquirida representada por etiologias como obs-
truccion bronquial cualquiera que sea el origen,
inhalacion de toxicos, enfermedades inflamato-
rias reumatologicas e intestinales, infec-
cidn/aspiracion recurrente, entre otras. Las cau-
sas pueden categorizarse como se ilustra en la
tabla 1. @

El estimulo infeccioso es requisito primordial
para el desarrollo de las bronquiectasias ya que
corresponde al pivote desencadenante de la serie
de eventos subsiguientes. Lo anterior debido a
que al presentarse un patégeno, por lo general
bacteriano en la via aérea, se genera la activacion
de células efectoras inmunes, (predominante-
mente neutrofilos) que liberan proteasas, espe-
cies reactivas de oxigeno y otras citocinas infla-
matorias con el fin de combatir la infeccion, sin
embargo, a su vez lesionan el bronquio al produ-
cir inflamacién transmural, edema asociado a
ulceracion mucosa, neovascularizacion y en
ultima instancia remodelamiento de la via aérea
con destruccion y dilatacién anormal permanente
de la pared del bronquio o bronquiolo.”’Dado
este cambio en la arquitectura, los alveolos de-
pendientes de la via aérea afectada son hipoven-
tilados, estimulo que genera anastomosis entre
las circulaciones bronquial y pulmonar causando
desequilibrio en la relacion ventilacion perfusion
e hipoxemia, la cual si persiste puede llevar a
hipertension pulmonar y cor pulmonale. 7

Cabe destacar también el papel potencial de la
deficiencia de la vitamina D como factor contri-
buyente al desarrollo de bronquiectasias. Estu-
dios comparativos entre pacientes con bronquiec-
tasias y niveles deficientes de vitamina D versus
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pacientes que presentaban la misma patologia
pero niveles adecuados de la vitamina demostra-
ron exacerbaciones mas frecuentes, sintomas
respiratorios mas severos y una mayor tendencia
a la colonizacion del esputo con gérmenes bacte-
rianos potencialmente fatales incluyendo Pseu-
domonas aeruginosa en el primer grupo; sin
embargo, las conclusiones no son claras respecto
a si los hallazgos son explicados por la menor
actividad al aire libre en los pacientes con en-
fermedad severa, o si verdaderamente la vitami-
na D juega un papel significativo en la inmuni-
dad innata.®

ClasificaciOn

Existen distintos sistemas de clasificacion de las
bronquiectasias basados en patogénesis, etiolog-
ia, factores predisponentes y hallazgos patologi-
cos o anatdmicos. El mas reconocido y aceptado
siendo la clasificacion de Lynne Reid que las
agrupa segun la morfologia y severidad. Este
sistema anatomico las divide en tres grupos, en
orden ascendente de severidad: *”

1. Bronquiectasias tubulares o cilindricas
Bronquios de contornos regulares, didmetro
distal algo dilatado y la luz bronquialocluida por
tapones mucosos.

2. Bronquiectasias varicosas

Reciben su nombre particular por la apariencia
similar al de las venas varicosas.

Se caracterizan por la presencia de una via aérea
mas dilataday de contornos irregulares por la
presencia de constricciones fibrosas localizadas
que le dan un aspecto irregular, tipo rosario.

3. Bronquiectasias saculares o quisticas
Presentan dilatacion progresiva hacia la periferia
de las vias aéreas y terminan en grandes quistes,
sacos, 0 como racimos de uvas.

Cabe recalcar que si bien es cierto la clasifica-
cion anteriormente desglosada correlaciona de
manera proporcional a la severidad clinica, su
asociacion con la etiologia de las bronquiectasias
es verdaderamente pobre y poco orientadora. %7

Clinica: Sintomas y hallazgos fisicos

Muchos de los pacientes pueden cursar asin-
tomaticos e incluso no requerir tratamiento algu-
no; mientras que los que desarrollan sintomato-
logia, por lo general tienen manifestaciones
clinicas inespecificas que varian segun la etio-
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Tabla I. Etiologia de las bronquiectasias

Categoria Causas

Congénitas: Sindrome de Mounier
Kuhn,

Sindrome de Williams Campbell,
Aneurisma de arteria pulmonar,
secuestro pulmonar.

Obstruccion de

A Adquiridas: Cuerpo extrafio, tumores
la via aérea

endobronquiales o extrinsecos, enfer-
medades reumaticas, tapones mucosos
en la aspergillosis broncopulmonar
alérgica.

Micobacterias tipicas y atipicas
Infeccion recurrente (viral, bacteriana o
Infecciosas fingica)

Aspiracion recurrente

Silicosis y beriliosis

Inhalacién Fumado de cigarrillos

Neumonitis crénica por hipersensibili-
dad

Agammaglobulinemia
Inmunodeficiencia comun variable
Sindrome de hiper IgE

Inmunodefi- Inmunodeficiencias secundarias (HIV,
ciencias Leucemia linfocitica cronica)

Enfermedades Reumatologicas: Artritis
Reumatoide, Sindrome de Sjogren,
Esclerodermia, Lupus Eritematoso

Desordenes Sistémico. ) ]
Inflamatorios Enfermedades Inflamatorias Intestina-
sistémicos les: Colitis ulcerativa y Enfermedad de

Crohn.

logia de fondo, comorbilidades individuales y
severidad de la destruccion bronquial.”
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La presentaciéon tipica es conocida como
“bronquiectasias himedas”, lo cual incluye tos
crénica con esputo mucoide, viscoso 0 mucopu-
rulento que puede ser continuo o recurrente
posterior a un periodo de quiescencia. Se consi-
dera patognomonico, aunque no siempre presen-
te, el esputo “de tres capas”, caracterizado por
una primera capa superficial espumosa, seguida
de una mucoide medial y por tltimo una capa
viscosa purulenta. *7

En el otro extremo, la presentacion clinica puede
darse como “bronquiectasias secas”, en cuyo caso
el paciente manifiesta tos no productiva y episo-
dios de hemoptisis, explicados por la inflamacién
cronica bronquial que conlleva a hipertrofia y
tortuosidad de las arterias bronquiales que acom-
pafian el arbol bronquial regional al igual que la
expansion del plexo vascular submucoso y peri-
bronquial lo cual aumenta la susceptibilidad al
sangrado. Pese a que esta no es la manifestacion
clinica usual, debe siempre considerarse dado
que hasta el 50% de las bronquiectasias pueden
complicarse con hemoptisis masiva de riesgo
vital (definida como mayor a 100cc por hora o
igual o mayor a 500cc por dia) ; esto debido a
que las arterias bronquiales se encuentran bajo
presion arterial sistémica. De igual manera, san-
grados escasos no deben despreciarse ya que son
indicador confiable de infeccion y ameritan anti-
bioticoterapia. Cabe mencionar que al presentar-
se un sangrado importante, siempre se debe des-
cartar inicialmente que este provenga de via
respiratoria superior o que sea de origen gas-
trointestinal antes de asumir que es de origen
pulmonar. ?

Otros sintomas relacionados son disnea, dolor
toracico pleuritico, fatiga generalizada, pérdida
de peso y en la mitad de los pacientes puede
desarrollarse sinusitis. >

Los hallazgos al examen fisico igualmente son
inespecificos y consisten en: crépitos, sibilancias
e hipocratismo digital en un 75, 22 y 2 por ciento
respectivamente.”

Abordaje Diagnostico

El proposito de la evaluacion es confirmar el

diagndstico, identificar las potenciales causas

tratables y la valoracion funcional. Basicamente

consiste en estudios de laboratorio, imagenes

médicas y pruebas de funcién pulmonar.”’

*  Los exdmenes de laboratorio deben enviarse
orientados seglin la sospecha clinica etiold-
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gica. El hemograma completo es herramien-
ta indispensable para identificar datos suges-
tivos de sobreinfeccion de las bronquiecta-
sias y mas si se asocia a cultivos de esputo.
Los niveles de inmunoglobulinas IgA, IgM e
IgG son también utiles ante la sospecha de
inmunodeficiencias aunque el uso de las
subclases de IgG como parametro es contro-
versial debido a que incluso en personas no
enfermas el rango considerado normal fluct-
uay es muy amplio, por lo que se recomien-
da medir niveles de anticuerpos basales y 4-
6 semanas post vacunacion (vacuna anti
neumococica) con el objetivo de valorar la
respuesta inmune. Estudios genéticos como
el andlisis del gen del regulador de la con-
ductancia transmembrana de la fibrosis quis-
tica pueden contribuir ante la sospecha de
esta enfermedad. Anticuerpos especificos
IgE e IgG contra Aspergillus, niveles totales
de IgE , Alfa 1 antitripsina y factor reuma-
}%iclize): también pueden ser tomados en cuenta.
Respecto a las imagenes médicas, las bron-
quiectasias se presentan morfologicamente
como bronquios dilatados, no afilados, de
pared engrosada independientemente de los
factores predisponentes y la etiologia. La ra-
diografia de térax es un estudio bastante ac-
cesible y se documenta hallazgos patologi-
cos en mas del 80% de los pacientes con
bronquiectasias, sin embargo no es un estu-
dio sensible ni especifico. Los signos ra-
diograficos sugestivos comprenden el rail
en tranvia” que son opacidades lineales para-
lelas correspondientes a los bronquios dila-
tados de pared engrosada, el “anillo de se-
llo”, imagen del bronquio en que se observa
bien definida la pared y por tltimo el "dedo
de guante” que representa opacidades irregu-
lares periféricas correspondientes a tapones
mucosos bronquiales. La presencia de di-
chos signos por separado y alin mas en con-
junto, soportan el diagndstico si se ven aso-
ciados a clinica sugestiva.>'?

El método de imagen estandar de oro para el
diagnostico es la tomografia axial computa-
rizada de alta resolucion en la cual los datos
mas especificos de bronquiectasias son la di-
latacion del bronquio, objetivizada como un
didmetro bronquial mayor a 1.5 veces el
didmetro de la arteria pulmonar adyacente,
la falta de afilamiento bronquial que se ma-
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nifiesta como la presencia de estructuras
bronquiales a menos de 10mm de la pleura
parietal y el patréon de arbol en gemacion
que indica afeccion de via aérea peque-
fia."YAdemas, la distribucion de las bron-
quiectasias puede ser de gran relevancia para
orientar el abordaje diagnéstico hacia una
etiologia en especifico. Una distribucion
central es sugestiva de aspergillosis bronco-
pulmonar alérgica, Sindrome de Mounier
Kuhn o Sindrome de Williams Campbell.
Lesiones en lobulos superiores son frecuen-
tes cuando la enfermedad de fondo es fibro-
sis quistica o sus variantes, en l6bulo medio
e inferior orientan hacia discinesia ciliar
primaria, en lobulos medio y lingula es ca-
racteristico de micobacterias no tuberculosas
y Unicamente en lébulos inferiores sugieren
bronquiectasias idiopaticas."”

La pruebas de funcion pulmonar, particu-
larmente el volumen espiratorio forzado al
primer minuto (VEF1) son un marcador con-
fiable de la reserva pulmonar y la respuesta
al tratamiento. Por lo general se documenta
un patrdn obstructivo con o sin evidencia de
hiperreactividad de la via aérea.>'” Los
volimenes pulmonares se encuentran nor-
males o disminuidos, la capacidad de difu-
sién de monodxido de carbono con frecuencia
estd también disminuida pero con gradiente
alveolo-arteriolar aumentado.”’

Tratamiento

El objetivo del tratamiento del paciente con
bronquiectasias es de una u otra manera bloquear
el ciclo de infeccion - inflamacioén para de esta
forma reducir el dafio a la via aérea, mejorar
sintomas, disminuir reagudizaciones y asi facili-
tar una mejor calidad de vida.®)

Los pacientes con enfermedades congénitas que
predispongan a bronquiectasias se consideran de
alto riesgo y su manejo se basa en prevenir el
dafio adicional al bronquio mediante una ade-
cuada nutricion, higiene de la via aérea, promo-
viendo el buen aclaramiento de secreciones y
aplicando las vacunas contra neumococo y virus
influenza adicional al esquema tradicional de
vacunacion . "%

Cabe destacar que el estudio de la etiologia de
fondo es necesario dado que el manejo adecuado
de la causa subyacente permite limitar la progre-
sion de la enfermedad. Tipicamente es el caso de
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Tabla II. Perfil microbiolégico en reagudizaciones
de bronquiectasias

Haemophilus influenzae tipo B

Pseudomonas aeruginosa

Streptococcus pneumoniae

Moraxella catarrhalis

Staphylococcus aureus

ciertas inmunodeficiencias primarias quienes
responden al suministro de inmunoglobulina

purificada de plasma humano deteniendo el
avance de las bronquiectasias; y también el ma-
nejo adecuado de la enfermedad por reflujo gas-
Egcig)sofégico puede tener el mismo efecto. *
El abordaje terapéutico de la enfermedad per sé
debe subdividirse en el manejo de las crisis,
definidas en base a la clinica (presen-
cia/exacerbacion de mas de cuatro sintomas en
un determinado momento) y no necesariamente
en examenes de laboratorio o imagenes; en se-
gunda instancia debe considerarse la terapia de
mantenimiento y prevenciéon de exacerbacio-
nes.Y

En la mayoria de los casos los patégenos desen-
cadenantes de las reagudizaciones son bacteria-
nos, aunque el papel de los virus respiratorios no
es despreciable. En la tabla 2 se exponen las
bacterias mds frecuentemente asociadas en en
orden descendente en el caso de bronquiectasias
no fibroquisticas.**"

Por esta razdn, las exacerbaciones se tratan con
antibioticoterapia orientada segin el germen
aislado y la sensibilidad antibidtica del mismo.
En el caso de no tener un esputo disponible, se
debe iniciar tratamiento empirico con una fluo-
roquinolona. No existe un consenso en cuanto a
la duracién del mismo, sin embargo, en general
se recomienda completar 10 dias si es primera
reagudizacioén o pocas y de lo contrario, exacer-
badores frecuentes o cuando el microorganismo
aislado es una pseudomona, se debera completar
14 dias. *+*?

Como medidas de mantenimiento tiene evidencia
significativa el uso de antibidtico usualmente
macrdlido diario a bajas dosis por la via oral y en
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presentacion nebulizada farmacos antipseu-
domonicos. Agentes mucoliticos, soluciones
hipertdnicas y el manitol no se recomiendan de
rutina y son necesarios mayores estudios para
demostrar su beneficio. **

La cirugia se utiliza como 1ltimo recurso en
pacientes que no han mostrado respuesta satis-
factoria al manejo médico y ha logrado disminuir
significativamente la morbimortalidad en ciertos
pacientes.”) El transplante pulmonar debe consi-
derarse en pacientes jovenes con bronquiectasias
progresivas resistentes al manejo conservador y
con una funcion pulmonar deficiente, sin embar-
go la sobrevida a 5 afios es de s6lo un 50%. ¥
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