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RESUMEN

Presentamos un caso de neumonias de repeticion en la
misma localizacion en una nifia de 9 afios con tos produc-
tiva practicamente diaria. La prueba del sudor fue negativa
y la TC de térax evidencid bronquiectasias localizadas.

Las bronquiectasias son la secuela final de un proceso cré-
nico originado por multiples causas, la mayoria de ellas ad-
quiridas. Aunque su frecuencia se ha reducido en los dltimos
afos, hay que pensar en ellas ante la cronificacion y/o recu-
rrencia de algunas patologias respiratorias. Se analiza su etio-
logia, sus sintomas y signos mas frecuentes, asi como las prue-
bas complementarias a realizar. El manejo ideal es el especi-
fico de la causa subyacente aunque en pocos casos es posible.
Se insiste en el tratamiento médico intensivo, reservandose la
cirugia en caso de mala respuesta al mismo.

Palabras clave: Bronquiectasias; Tos cronica productiva;
Diagnostico; Tratamiento.

ABSTRACT

We present a case of repeated pneumonias in the same
location in a 9-year old girl with almost daily productive
cough. The sweat test was negative and the chest CT scan
showed localized bronchiectasis.

Bronchiectases are the final sequel of a chronic process
originated by multiple causes, most of them acquired. Al-
though their frequency has decreased in recent years, they
must be considered when the condition becomes chronic
and/or there is recurrence of some respiratory conditions.
An analysis is made of its etiology, most frequent symptoms
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and signs and the complementary tests to be conducted. The
ideal management is that specific to the underlying cause
although this is only possible in a few cases. The need for
intensive medical treatment is stressed, reserving surgery for
when there is poor response to it.

Key words: Bronchiectasis; Chronic productive cough;
Diagnosis; Treatment.

INTRODUCCION

Las bronquiectasias son trastornos caracterizados por di-
lataciones anormales e irreversibles de los bronquios de me-
diano calibre, con alteraciones en su pared!). Son la secue-
la final de un proceso cronico originado por multiples cau-
sas, la mayoria de ellas adquiridas. Aunque la frecuencia
de las bronquiectasias se ha reducido en los tltimos afios, en
relacion al uso de antibioterapia precoz y a la disminucion
de ciertas infecciones, hay que pensar en ellas ante la croni-
ficacion y/o recurrencia de algunas patologias respiratorias.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una nifia de 9 afios de edad re-
mitida a consulta de Neumologia por neumonias de repeti-
cion localizadas en base derecha desde los 14 meses de vi-
da. Referian varios episodios anuales de fiebre alta, dolor
tordcico y tos productiva que mejoraban con el tratamien-
to antibidtico aunque con persistencia de las imagenes de
condensacion en la misma localizacion, region basal dere-
cha (Fig. 1). En los periodos intercrisis persistia tos produc-
tiva de frecuencia casi diaria.

La analitica y estudio inmunoldgico completo fueron
normales. Para descartar fibrosis quistica (FQ) se realiz6
test del sudor con resultado negativo. En la TC de térax
se objetivaron voluminosas adenopatias subcarinales e hi-
liares derechas en la ventana de mediastino. En la imagen
con ventana de pulmdn, se observa una consolidacion en
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FIGURA 1. Rx PA de torax: se aprecia una condensacion paren-
quimatosa paracardiaca derecha que borra parcialmente el con-
torno cardiaco.

I6bulo medio con bronquiectasias y un tenue infiltrado en
el 16bulo inferior derecho (Fig. 2).

Otra posibilidad diagnéstica a considerar fue la tuber-
culosis pulmonar, practicamente descartada tras realizar
Mantoux con resultado negativo (en dos ocasiones) y cul-
tivos negativos para micobacterias.

Se realizo fibrobroncoscopia, en la que se observaron
abundantes secreciones mucosas, dependientes de 16bulo
medio e inferior derecho, realizindose broncoaspirado y la-
vado broncoalveolar, que resultaron estériles.

Inicialmente se paut6 tratamiento con antibioticos, cor-
ticoides y broncodilatadores nebulizados, asi como fisiote-
rapia respiratoria intensiva, con el fin de ver la respuesta a
la terapia médica.

Ante la sintomatologia practicamente diaria, con reagu-
dizaciones frecuentes, que presentaba nuestra paciente, se
plantea la realizacién de una nueva TC para determinar la
extension de las lesiones y valorar la actitud terapéutica. En
la segunda TC toracica se objetivaron multiples bronquiec-
tasias quisticas en I6bulo medio y segmento medial de la pi-
rdmide basal del I6bulo inferior derecho, asi como dismi-
nucion del tamafio de las adenopatias (Fig. 3). Por todo ello
consideramos que la patologia que presentaba esta pacien-
te era congruente con cambios inflamatorios secundarios
a la sobreinfeccion de las bronquiectasias.

Debido a la broncorrea persistente, y tras realizar un tra-
tamiento agresivo de las infecciones respiratorias recurren-
tes asi como puesta en marcha de un programa intensivo de
fisioterapia respiratoria, como ya hemos comentado, la en-
ferma mantuvo infecciones frecuentes por lo que se reali-
z6 lobectomia del I6bulo medio y segmentectomia del seg-
mento medial de la piramide basal del [6bulo inferior dere-
cho, con buena evolucion clinica y practica desaparicion de
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FIGURA 2. TC t6rax corte axial; ventanas mediastino (inferior)
y pulmon (superior): se observan adenopatias subcarinales e hilia-
res derechas asi como infiltrados en 16bulo medio y 16bulo infe-
rior derecho, con bronquiectasias en el primero.

la sintomatologia, con ausencia de expectoracion a partir
de la intervencion quirtrgica.

DISCUSION

La incidencia real de las bronquiectasias no asociadas a
fibrosis quistica es desconocida, aunque ha ido descendien-
do en paises desarrollados>?), fundamentalmente debido a
la disminucion en la gravedad de las infecciones de vias res-
piratorias bajas, a la introduccion de tratamiento antibidti-
co de amplio espectro, a la disminucion de la tuberculosis
y a la disponibilidad de vacunas (sarampion, tos ferina, gri-
pe...); sin embargo, contintda siendo un problema relativa-
mente frecuente en paises en vias de desarrollo.

Se ha identificado una predisposicion racial en nifios na-
tivos de Alaska y de etnia Maori (Nueva Zelanda)**. La pa-
togenia se desconoce pero se ha sugerido que los factores ge-
néticos podrian jugar un papel importante. La deficiencia de
TAP (transportador asociado a la presentacion de antigenos),
relacionada con la inmunidad mediada por células T, se ha
asociado con el desarrollo de bronquiectasias'®.
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FIGURA 3. TC t6rax corte axial; ventanas mediastino (inferior)
y pulmon (superior): control del previo (Fig. 2) donde se observa
disminucion de tamafio de las adenopatias y bronquiectasias.

La patogenia de las bronquiectasias se basa en un circulo
vicioso consistente en inflamacion e infeccion (dificultad pa-
ra eliminar secreciones y colonizacion bacteriana secundaria)
que produce lesion y remodelacion de las vias respiratorias.

Desde el punto de vista anatomopatoldgico, Reid las cla-
sifica en:

- Brongquiectasias cilindricas o fusiformes: dilatacion uni-
forme hasta que la luz de forma brusca adquiere el ta-
mafio normal.

- Bronquiectasias varicosas: dilatacion irregular.

- Bronguiectasias saculares o quisticas: dilatacion acen-
tuada distalmente acabando en un fondo de saco.

Las causas de bronquiectasias no relacionadas con la fi-
brosis quistica son diversas (Tabla 1). En un porcentaje bas-
tante alto, entre el 20-50%, segtin las series, son idiopati-
cas!”$9), Entre las causas conocidas, las infecciones del trac-
to respiratorio inferior son las mas frecuentes, suponiendo
del 22 al 30%. En la actualidad, las infecciones por adeno-
virus y las neumonias por bacterias productoras de necro-
sis tisular son las causas infecciosas mds importantes'!). Las
inmunodeficiencias suponen aproximadamente un 17% y
la aspiracion de cuerpo extrafio un 6% 10,
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TABLA 1. Etiologia de las bronquiectasias no FQ

¢ Desconocida/Idiopatica

e DPost infecciosas
- Bordetella pertussis
- Adenovirus
- Virus respiratorio sincitial
- Influenza
- Mycoplasma pneumoniae
- Infecciones bacterianas necrotizantes (Pseudomonas,
Staphylococcus)
- Tuberculosis
- Sarampion
- Virus de la Inmunodeficiencia Humana
e Inmunodeficiencias primarias
- Hipogammaglobulinemia (déficit de subclases de IgG,
déficit IgA, inmunodeficiencia comiin variable)
- Déficit de complemento
- Funcién anormal de neutréfilos (sindrome de
Schwachman-Diamond, enfermedad granulomatosa
cronica, sindrome de Chediak-Higashi)

¢ Inmunodeficiencias secundarias
- Tumores, quimioterapia, trasplantes

¢ Discinesia ciliar primaria
e Aspergilosis broncopulmonar alérgica

¢ Sindrome aspirativo (reflujo gastroesofdgico, aspiracion de
cuerpo extrafio)

*  Defectos congénitos
- Sindrome de Williams-Campbell (deficiencia de cartilago
bronquios 3¢ orden)
- Sindrome de Mounier-Kuhn (traqueobroncomegalia)
- Sindrome de las uias amarillas
- Déficit de alfa 1 antitripsina
e Otros
- Asma
- Enfermedades del tejido conectivo (lupus, artritis
reumatoide)
- Enfermedad inflamatoria intestinal (colitis ulcerosa)

Las bronquiectasias pueden ser focales o difusas segiun
su distribucion. Las focales estdn asociadas a infecciones
respiratorias bajas y a obstruccion bronquial (adenopatias,
tumor, estenosis cicatricial, cuerpo extrafo...). Las difusas
suelen deberse a enfermedades subyacentes (inmunodefi-
ciencias, defectos congénitos, aspergilosis broncopulmonar
alérgica, discinesia ciliar primaria...).

La presentacion clinica es variable (Tabla 2). El sintoma
mas frecuente es la tos, apareciendo entre el 91-97% segin
las series!'"13). Generalmente se trata de una tos producti-
va, como ocurria con nuestro paciente, y empeora por la
mafiana debido a la retencion de secreciones durante la no-
che. La hemoptisis no es frecuente en nifios y cuando ocu-
rre suele ser en casos de bronquiectasias de larga evolucion
con posible afectacion del lecho vascular. Puede producirse

REVISTA ESPANOLA DE PEDIATRIA



TABLA 2. Sintomas y signos de bronquiectasias no FQ

TABLA 3. Pilares basicos del tratamiento médico

Sintomas

- Infecciones recurrentes del tracto respiratorio inferior
- Tos

- Broncorrea

- Dolor torécico

- Disnea

- Sibilancias

- Hemoptisis

- Anorexia

Signos

- Crepitantes

- Auscultacion bronquial ruda

- Hipoventilacién

- Acropaquias

- Deformidad toracica

- Retraso ponderoestatural

- Signos y sintomas relacionados con su enfermedad de base
(ver algoritmo diagndstico).

anorexia y fallo de medro en casos de larga evolucion. La
triada clasica (tos, expectoracion y hemoptisis) es poco fre-
cuente!). Lo mas caracteristico es que la clinica consista
en cuadros febriles de repeticion y sintomatologia respira-
toria en un nifio previamente diagnosticado de infecciones
recurrentes de vias bajas. Los signos clinicos mas frecuen-
tes son la auscultacion de sonidos bronquiales rudos y cre-
pitantes inspiratorios persistentes de forma localizada o di-
fusa segun la afectacion.

Ante la sospecha clinica debemos realizar una historia
detallada, desarrollando los sintomas previamente expues-
tos. Es importante fijarse en los antecedentes de hospitali-
zacion por neumonias o en la existencia de neumonias re-
currentes, los dias de estancia hospitalaria, requerimiento
de UCIP, necesidades de oxigeno...

Tras realizar una exploracion fisica exhaustiva, proce-
deremos a la realizacion de pruebas complementarias, des-
cartando en todos los casos fibrosis quistica.

Entre las pruebas de imagen debemos realizar siempre
radiografia de torax. Hay que saber que puede ser nor-
mal, no descartando el diagnéstico en un nifio sintomatico.
La tomografia computarizada (TC) y la TC de alta resolu-
cion (TCAR) son las pruebas de imagen que mas informa-
cion nos ofrecen, sobre todo esta dltima, permitiendo el
diagnostico certero y precoz de las bronquiectasias asi co-
mo su localizacion, morfologia y extension.

El estudio de laboratorio debe incluir hemograma, estu-
dio de inmunoglubulinas con subclases de IgG, IgE especifi-
ca a neumoalérgenos, complemento, produccion de anticuer-
pos especificos y estudio de la funcion celular y de las células
T. Hay que descartar infeccion VIH, tuberculosis, aspergilo-
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- Tratamiento agresivo y precoz de las infecciones
respiratorias

— Fisioterapia respiratoria

- Adecuada nutricion y estado de hidratacion

- Calendario vacunal completo, incluyendo vacunacion frente
a neumococo y anual de virus de la gripe

- Broncodilatadores/antiinflamatorios

sis broncopulmonar alérgica y déficit de o1 antitripsina. Siem-
pre se debe hacer cultivo de secreciones respiratorias. Todos
estos estudios fueron negativos en nuestra paciente.

La fibrobroncoscopia nos permite visualizar el interior
de las vias respiratorias y recoger muestras de secreciones
respiratorias (cultivos), de mucosa bronquial o tejido pul-
monar. También es util para el diagndstico etioldgico en ca-
so de aspiracion de cuerpo extrafio. No obstante, no es una
prueba a realizar de forma rutinaria.

Si existe sospecha de sindrome de cilios inmoviles, se de-
be realizar estudio del aclaramiento mucociliar (test de sa-
carina y/o NO nasal o exhalado, radios6topos) y segin
resultado obtener una muestra de epitelio ciliado nasal pa-
ra valorar la funcién o anatomia ciliar (motilidad ciliar, mi-
croscopia electronica).

El estudio de la funciéon pulmonar nos ayuda a valorar
la gravedad del cuadro clinico asi como su evolucion. Ge-
neralmente suele encontrarse un patrén obstructivo leve
aunque puede ser normal o0 con un compromiso mayor se-
gun la causa y gravedad de las bronquiectasias.

El tratamiento ideal es el causal, aunque no siempre
es posible. Esto ocurre, por ejemplo, en el caso de pacien-
tes con hipogammaglobulinemia (tratamiento con gamma-
globulina) o la aspiracion del cuerpo extrafio (extraccion
mediante broncoscopia). Es importante mantener un es-
tado nutricional 6ptimo!'¥ asi como tener el calendario va-
cunal completo incluyendo vacuna contra neumococo. La
fisioterapia respiratoria es un pilar fundamental que per-
mite el drenaje de las secreciones. En nuestro caso fue evi-
dente la efectividad de este tipo de tratamiento al conse-
guir la eliminaci6n de las abundantes secreciones que ocu-
paban las dilataciones bronquiales, aunque el efecto fue
transitorio. El tratamiento de las reagudizaciones respira-
torias debe basarse en el resultado de los cultivos de secre-
ciones o, si éstos son negativos o se desconoce este dato
(como ocurri en nuestra enferma), debe hacerse un trata-
miento empirico frente a los gérmenes que mas frecuente-
mente se asocian (H. influenzae, S. pneumoniae, S. aureus,
P. aeruginosa, M. catarrhalis, K. pneumoniae)'>'5, Tam-
bién se pueden utilizar broncodilatadores y antiinflamato-
rios (corticoides inhalados) aunque su efectividad no esta
claramente definida y son necesarios mds estudios para eva-
luar su efecto (Tabla 3).

Bronquiectasias en pacientes sin fibrosis quistica 75



PROCESO DIAGNOSTICO / TERAPEUTICO EN BRONQUIECTASIAS
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FIGURA 4. Proceso diagndstico-terapéutico en bronquiectasias.

Sé6lo debe considerarse el tratamiento quirdrgico en bron-
quiectasias que estan localizadas en un segmento o I6bulo pul-
monar cuando el paciente no responde de forma adecuada
al tratamiento médico intensivo o en caso de hemoptisis ex-
tensa o repetida. Si la lesion es difusa y se decide realizar ciru-
gia, se debe empezar por la zona mas afectada. Generalmen-
te los nifios toleran bien la cirugfa. La limitacion pulmonar
tras la reseccion suele ser minima. La atelectasia es la compli-
cacion mas frecuente después del procedimiento quirtirgico™®.

El proceso diagnéstico-terapéutico de las bronquiecta-
sias no debidas a FQ queda reflejado en la figura 4.

El prondstico ha mejorado notablemente en los tltimos
afios debido a la vacunacidn, al mejor control de las infec-
ciones respiratorias con el uso mas frecuente de los antibio-
ticos y al diagndstico precoz con mayor disponibilidad de
pruebas diagnosticas.

CONCLUSIONES

Ante la presencia de un nifio con tos cronica productiva
o falta de normalizacion radioldgica, es imperativo realizar
un estudio exhaustivo asi como un seguimiento reglado y un
tratamiento agresivo con el fin de evitar complicaciones.

La TC y/o TCAR son las pruebas de imagen que mas in-
formacion nos ofrecen, permitiendo el diagndstico certero
y precoz de las bronquiectasias asi como su localizacidn,
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morfologia y extension. Es clave para delimitar topografi-
camente el drea afectada y susceptible de reseccion.

En nuestra experiencia, el tratamiento quirdrgico elimi-
na eficazmente los sintomas que presentan estos enfermos
cuando no hay respuesta a un tratamiento médico agresivo.
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