
Resumen

Las bronquiectasias no asociadas a fibrosis quística (FQ) son causa frecuente de morbimortalidad de
acuerdo a la severidad de la patología subyacente. Su diagnóstico precoz en base a la clínica y el
scanner, toda vez que se haya descartado una FQ, es clave para el manejo oportuno y sistemático
de los distintos tipos asociados a las diversas etiologías que se menciona. Se han realizado avances
en el estudio genético de los factores intrínsecos presentes en poblaciones específicas. El manejo
adecuado de la patología de base, cuando se descubre, no siempre resulta exitoso y el tratamiento
definitivo es motivo de investigación. Por ahora, el uso de antibióticos sistémicos e inhalados más
fisioterapia son las únicas herramientas que han demostrado eficacia en mejorar síntomas y calidad
de vida en la mayoría de los casos. Se presenta una revisión actualizada de las causas de bronquiectasias
no relacionadas con FQ, incidencia y prevalencia, aspectos clínicos más relevantes, junto a las evidencias
y controversias sobre su tratamiento.

Palabras Claves: Bronquiectasias no asociadas a FQ, etiología, diagnóstico y tratamiento.
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INTRODUCCIÓN

Hace aproximadamente dos décadas las bronquiectasias no
asociadas a FQ se consideraban una enfermedad respiratoria
huérfana (“orphan disease”) debido a su baja frecuencia en
países desarrollados(1). Actualmente se reconoce la importancia
de este grupo de bronquiectasias, como causa de morbilidad
respiratoria, en países en vías de desarrollo y países desarro-
llados(1-5).

El espectro de causas de bronquiectasias no asociadas a
FQ es amplio, e incluye enfermedades genéticas, infecciosas,
autoinmunes, aspirativas, etc. Existe un grupo de ellas en las
que no se logra definir etiología, a pesar de una completa
investigación de laboratorio, son las bronquiectasias idiopáticas
cuyo porcentaje de presentación es variable en diferentes
series(6,7). Se ha demostrado que identificar una causa específica
permite modificar el tratamiento y por lo tanto, mejorar el
pronóstico(6,7). El desafío, para el clínico de hoy, es reconocer
precozmente la presencia de bronquiectasias, ocupar la mejor
herramienta para el diagnóstico, enfocar el estudio a causas
subyacentes e iniciar un tratamiento específico si es posible.
El objetivo de la presente revisión es dar a conocer causas
de bronquiectasias no FQ y sus aspectos clínicos más impor-
tantes.

GENERALIDADES

Definición, incidencia y prevalencia

La palabra “bronquiectasia” es un término anatomopatológico,
se caracteriza por la presencia de dilatación bronquial, des-

trucción del componente elástico y muscular de la pared
bronquial, inflamación y colonización bacteriana crónica(8).
Existen pocos reportes sobre incidencia y prevalencia de
bronquiectasias no FQ; se estima que éstas son bajas en
países desarrollados y mayores en países en vías de desarrollo.
Dos estudios, en población menor de 15 años, reportan una
incidencia de 3.7/100000 en Nueva Zelanda y 0.5/100000
en Finlandia(9,10). Edward y colaboradores comunican una
prevalencia de 1/6000 en la población pediátrica general(3).

En algunas regiones del mundo constituyen una causa
importante de morbimortalidad, como es el caso de Nueva
Zelanda, Australia, Islas del Pacífico(3,9), Turquía(1) y Alaska(5).
Se ha identificado una predisposición racial para el desarrollo
de bronquiectasias no FQ, específicamente en niños de etnia
Maori y niños nativos de Alaska(5,9,10). La patogenia es desco-
nocida en estos casos, se ha sugerido que factores genéticos
podrían jugar un rol importante; la alta tasa de consaguinidad
en estas regiones apoya esta idea(11). La deficiencia de TAP
(transportador asociado a la presentación de antígenos) se
ha asociado con el desarrollo de bronquiectasias(11). El déficit
de TAP es un síndrome infrecuente, se caracteriza por
infecciones bacterianas recurrentes del tracto respiratorio
superior : rinitis purulenta, pólipos nasales, sinusitis, otitis; y
compromiso del tracto respiratorio inferior : neumonía
recurrente y desarrollo de bronquiectasias(11). Las proteínas
TAP 1 y TAP 2 tienen un rol importante en la inmunidad
mediada por células T, actúan facilitando el transporte de
péptidos a través de la membrana del retículo endoplásmico
por un mecanismo ATP dependiente, estos péptidos se
relacionan con el procesamiento y presentación de antíge-
nos(11,12). Los genes que codifican las proteínas TAP 1 y 2 se
localizan en el cromosoma 6 y presentan polimorfismo
genético. Se ha sugerido, que este polimorfismo genético
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jugaría un rol en la patogénesis de bronqiuectasias(11,13).

En las últimas décadas, la incidencia de bronquiectasias no
FQ secundarias a infección del tracto respiratorio inferior
( ITRI ), ha disminuido notoriamente en países desarrollados
si se compara con países en vías de desarrollo(1,3,5,8,9,14). La
disminución de la incidencia en estas regiones se debe a la
mejoría de las condiciones de vida de la población, el desarrollo
de inmunización para Bordetella pertussis y sarampión, y el
uso de antibiótico de amplio espectro. Sin embargo, las
bronquiectasia no FQ relacionadas a factores endógenos,
siguen siendo un problema aún en países desarrollados(2,4,15).

FISIOPATOLOGÍA

El evento fisiopatológico más importante es el círculo vicioso
que se produce entre infección, inflamación y daño transmural.
El daño de la vía aérea se produce por alteración del clearance
mucociliar, colonización bacteriana, infección recurrente y
una repuesta inflamatoria mediada por células (infiltración de
neutrófilos, linfocitos T, células procesadoras de antígenos y
macrófagos)(16). La liberación de mediadores inflamatorios
resulta en destrucción del tejido elástico, adelgazamiento del
cartílago bronquial y broncomalacia(8,16,17). De forma paralela,
la inflamación crónica produce una proliferación anormal de
arterias bronquiales y el desarrollo de comunicaciones arte-
riovenosas que predispone en algunos pacientes a hemoptisis
recurrente(8,16). Cuando la causa es una enfermedad subya-
cente los eventos fisiopatológicos iniciales son específicos.

Las bronquiectasias se pueden clasificar desde el punto de
vista patológico o según su apariencia radiológica. Las bron-
quiectasias cilíndricas y tubulares se caracterizan sólo por
dilatación bronquial y su presencia se asocia frecuentemente
al antecedente de neumonía. En las bronquiectasias varicosas,
existe dilatación bronquial asociada a daño de la pared bronquial
y compromiso del parénquima pulmonar adyacente. Cuando
ocurre una dilatación progresiva de la vía aérea se forman
quistes y sáculos dando una imagen de racimo en la radiología
convencional; este tipo de bronquiectasias se denominan
saculares y quísticas(17).

ETIOLOGÍA

Las causas de bronquiectasias no FQ se presentan en la
(Tabla 1). A pesar de efectuar una investigación de laboratorio
completa, la causa de bronquiectasias no FQ se desconoce
en 20-50% de los casos(3,6,9). En el grupo de etiología conocida
los factores extrínsecos son los más frecuentes, específicamente
las infecciones del tracto respiratorio inferior (ITRI)  (B.
pertussis, sarampión, adenovirus, tuberculosis)(3,6,9,14). Los
factores intrínsecos, no infecciosos,  han aumentado en
frecuencia en países desarrollados debido a la disminución
de factores exógenos(2,4,7,15). La frecuencia de cada uno de
ellos es variable, dependiendo de: factores étnicos, grupo
etario y nivel de complejidad del centro de salud para realizar
estudios específicos. Las causas mas frecuentes en estudios
que involucren niños son: inmunodeficiencias primarias,

síndrome aspirativo, disquinesia ciliar primaria, síndrome del
lóbulo medio, asma bronquial(1,3,6,7,9,16).

Según su distribución las bronquiectasias pueden ser focales
o difusas. Las causas de bronquiectasias focales son funda-
mentalmente dos: asociadas a ITRI y obstrucción bronquial.
La obstrucción bronquial puede ser secundaria a: cuerpo
extraño, adenopatías peribronquiales y tumor endobronquial(8).
La obstrucción de la vía aérea favorece las infecciones recu-
rrentes y al desarrollo de bronquiectasias distales al sitio de

Tabla 1.- Etiología de bronquiectasias no asociadas a FQ

• Desconocida

• Infecciones del tracto respiratorio inferior
- Pertussi

 - Sarampión
 - Adenovirus
  - Tuberculosis

•  Inmunodeficiencias

Primarias
 - Panhipogamaglobulinemia

- Inmunodeficiencia común variable
- Déficit de subclases de inmunoglobulina G
- Déficit en la respuesta de anticuerpos específicos

    Secundarias
- SIDA
- Cáncer, quimioterapia, transplantes

• Síndrome aspirativo
- Reflujo gastroesofágico
- Aspiración de cuerpo extraño
- Disfunción de la deglución

• Disquinesia ciliar primaria

• Déficit de α−1 antitripsina

• Aspergillosis broncopulmonar alérgica

• Defectos congénitos
- Traqueobroncomegalia

(Síndrome de Mounier Kuhn)
- Deficiencia de catílago

(Síndrome de Williams Campbell)

• Enfermedades del tejido conectivo
- Artritis reumatoídea
- Lupus

• Otras:
- Enfermedad inflamatoria del intestino : Colitis ulcerosa

síndrome de Young (disquinesia cliliar secundaria)
síndrome de uñas amarillas (uñas amarillas y linfedema)
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obstrucción. El diagnóstico precoz de obstrucción bronquial
es importante ya que permite una intervención oportuna
según la causa (ej. fibrobroncoscopía o cirugía).

Las bronquiectasias difusas usualmente se deben a enfer-
medades subyacentes(8). La identificación de la causa permite
hacer cambios específicos en el tratamiento en un porcentaje
importante de pacientes(6,7). Definir la causa y dirigir el
tratamiento de forma específica mejora el pronóstico, como
es el caso del reemplazo de inmunoglobulinas en algunas
inmunodeficiencias primarias, uso de bloqueadores de la
bomba de protones o tratamiento quirúrgico antirreflujo en
pacientes con reflujo gastroesofágico severo, instalación de
gastrostomía y rehabilitación de la deglución en el síndrome
aspirativo, manejo conjunto con otorrinolaringólogo cuando
se asocia patología de vía aérea superior, entre otros(7).

CAUSAS ESPECÍFICAS

Se desarrolla a continuación, algunas de las causas de bron-
quiectasias no FQ.

Causas infecciosas

En países desarrollados se ha observado una disminución en
la prevalencia de bronquiectasias secundarias a ITRI. La
existencia de un programa de inmunización adecuado, el uso
de antibióticos de amplio espectro y la mejoría de las condi-
ciones socioeconómicas han sido determinantes en la dismi-
nución de las infecciones como etiología(1,3,5,8,9,14). Sin
embargo, el antecedente de ITRI sigue presente en los
estudios etiológicos en un porcentaje variable. Pasteur y
colaboradores(6), en un estudio sobre etiología en población
adulta, reportó el antecedente de neumonía en 43%, infección
por B. pertussis en 32% y sarampión en 20% de los casos.
Los estudios pediátricos mencionan a las ITRI como respon-
sable del 4-70% de los casos(1,3,6,9,14), los agentes etiológicos
frecuentemente mencionados son: adenovirus, B. pertussis,
tuberculosis y virus sarampión.

En nuestro país y el cono sur, la neumonía grave por
adenovirus (ADV), específicamente el serotipo 7h(18,19), se
asocia a secuelas pulmonares graves como bronquiectasias,
atelectasia crónica, bronquiolitis obliterante y pulmón
hiperlúcido(19,20,21,22). El ADV es un importante agente
etiológico de ITRI en el niño, corresponde al 2-8% del total
de las ITRI y 10-12% de los pacientes que requieren hospi-
talización(23,24). Los pacientes hospitalizados tiene una morta-
lidad de 7-15% y un alto porcentaje de secuelas pulmonares
( 25 - 30 % )(18,23,24). Se han descrito factores de riesgo del
paciente relacionados a una mayor letalidad y al desarrollo
de secuelas pulmonares; los más conocidos son: menor de
12 meses, antecedente de hospitalización reciente por ITRI,
enfermedad subyacente como inmunodepresión(25), antece-
dente de neumonía y/o síndrome bronquial obstructivo previo
(SBO), e infección nosocomial por ADV(18,23,24,26). Arce y
colaboradores(27), en un estudio nacional sobre secuelas
debidas a infección por ADV evaluadas mediante tomografía
axial computada, encontró la presencia de bronquiectasias

en 15 de 23 pacientes estudiados. En todos los casos las
bronquiectasias fueron cilíndricas y en la mayoría se asociaron
a la presencia de atelectasia. En otras regiones de América
del sur, se ha comunicado la presencia de bronquiectasias en
50% de los niños que sufrieron ITRI grave por ADV(14).

Inmunodeficiencias (ID)

La frecuencia de ID, como causa de bronquiectasias, es
variable y oscila entre 0-17%, según la población y el centro
en estudio(6,7,9,14). Las ID primarias de tipo humoral son las
que se relacionan más frecuentemente con el desarrollo de
bronquiectasias: agamaglobulinemia ligada a X (XLA), inmu-
nodeficiencia común variable (CVID), déficit de subclase de
inmunoglobulinas y defectos en la producción de anticuerpos
específicos son mencionadas como causas en la literatu-
ra(6,7,9,14).

El déficit humoral es el tipo más frecuente de ID primaria,
corresponden al 70% de las ID primarias(28), se caracteriza
por un defecto en la producción de anticuerpos aumentando
la susceptibilidad a infecciones piógenas recurrentes; los
gérmenes principalmente involucrados son bacterias encapsu-
ladas (H. influenzae, Streptococco neumoniae, S. Aureus )(28).
Las infecciones respiratorias recurrentes son la principal forma
de presentación (neumonía recurrente, otitis recurrente,
sinusitis recurrente). Las bronquiectasias resultan del compro-
miso mural de la vía aérea secundario a infecciones frecuentes.

Los niños con XLA están protegidos los primeros 6 a 9
meses de vida debido al traspaso de inmunoglobulina G
desde la madre, las infecciones se inician precozmente con
la caída de los niveles de inmunoglobulinas. Estos pacientes
presentan infecciones pulmonares recurrentes y  frecuente-
mente desarrollan bronquiectasias(28). El tratamiento consiste
en el reemplazo endovenoso de inmunoglobulinas y  uso
precoz de antibióticos frente a cuadros infecciosos.

Las células plasmáticas están encargadas de la producción
de inmunoglobulinas y anticuerpos, en la CVID la maduración
de células B a células plasmáticas, frente a una estimulación
antigénica, es insuficiente o está ausente(28). La disfunción
de los linfocitos T helper, necesarios para una normal pro-
ducción de anticuerpos , se describe en algunos pacientes
con CVID (29). El diagnóstico en estos pacientes, a diferencia
de los pacientes con XLA,  puede ser más tardío incluyendo
escolares, adolescentes y adultos(28). El tratamiento es similar
al de XLA.

La relevancia del déficit de subclases de inmunoglobulinas,
en infecciones respiratorias recurrentes y el desarrollo de
bronquiectasias, es menos claro(6,17). Esto se debe a que el
rango de sus valores normales no está definido y por otro
lado se ha descrito déficit severo en sujetos normales(30). Las
dificultades para generar anticuerpos específicos frente a la
estimulación con antígenos polisacáridos, teniendo niveles de
inmunoglobulinas normales, corresponde a una inmunodefi-
ciencia primaria de tipo funcional(31) también relacionada con
el desarrollo de bronquiectasias.
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En los niños con síndrome de inmunodeficiencia adquirida
(SIDA) la principal causa de morbimortalidad son las ITRI,
50% de los pacientes mueren por complicaciones pulmona-
res(32). Los niños con SIDA tienen una mayor susceptibilidad
a infecciones bacterianas, virales, fúngicas y por protozoos(28).
A pesar del alto riesgo de infecciones respiratorias por
gérmenes oportunistas (pneumocystis jiroveci, mycobacterias),
la etiología más frecuente es la bacteriana(28).

Las bronquiectasias pueden se secundarias a infecciones
bacterianas recurrentes, a infección grave por pneumocystis
jiroveci, a infección crónica por micobacterium tuberculosis
o atípicos, a infección grave por virus o a una neumonía
linfocítica intersticial(33-35), la severidad de la inmunodepresión
se asocia con la aparición de bronquiectasias(34).

Aspergillosis broncopulmonar alérgica (ABPA)

La ABPA es una reacción de hipersensibilidad al Aspergillus
principalmente al A. fumigatus. Se ve típicamente en pacientes
con asma bronquial de larga evolución y en pacientes con
FQ. La prevalencia estimada de ABPA en pacientes asmáticos
cortico-dependientes es 1-14%(36-38).

No existe claridad sobre la patogenia en la ABPA. Factores
genéticos se han relacionado con la patogenia de ABPA.
Ciertos antígenos HLA (HLA-DR2/DR5) aumentan la suscep-
tibilidad a ABPA(36,37); en pacientes con ABPA y sin FQ se ha
reportado una mayor frecuencia de mutaciones en el gen de
CFTR(39), por último se han encontrado polimorfismos
genéticos asociado: en el receptor ± de la IL-4(40) y en la
región reguladora del gen de la IL-10(41). Lo que se propone
es un rol importante de las células presentadoras de antígeno
(células dendríticas) que expresan HLA DR2/DR5, un aumento
de la síntesis de IL-10, y aumento de la respuesta a IL-4(37).

Adicional a los factores genéticos, los pacientes con asma
bronquial son más susceptibles por la mayor cantidad de
mucus que tienen en su vía aérea. Las pequeñas esporas de
aspergillus, que proviene del ambiente, son difícilmente
aclaradas de la vía aérea por el exceso de mucus, de esta
forma proliferan y liberan antígenos protéicos. Se produce
una respuesta inmune de tipo Th2 con la liberación de
citoquinas (IL-3,IL-4,IL-5,IL-13), aumento de la síntesis de
IgE e infiltración de eosinófilos(37,42). Esta respuesta inflamatoria
provoca injuria de la pared bronquial y empeora el manejo
del asma bronquial.

El diagnóstico de ABPA es una combinación de parámetros
clínicos, radiológicos y serológicos. Son criterios diagnósticos:
deterioro clínico y radiológico, Ig G o IgE específica para A.
fumigatus, prick test positivo para A. fumigatus, Ig E total
>1000 ng/ml, precipitinas séricas positivas para A. fumiga-
tus(37,43,44). Los corticoides son el pilar del tratamiento del
ABPA, se administra prednisona diariamente (0.5 mg/kg/d)
por 2 semanas seguido con la administración en días alternos
por 6 a 8 semanas. Poca evidencia sugiere beneficios del
tratamiento antifúngico (itraconazol), el variconazol y otros
azoles actualmente en estudio deben ser evaluados(37,43).

Diskinesia ciliar primaria (DCP)

La diskinesia ciliar primaria (DCP) también se menciona en
la literatura en un porcentaje variable (0-13%) como causa
de bronquiectasia(1,3,6,7,9). Es un desorden genético con
herencia principalmente autosómica recesiva, se caracteriza
por defectos ultraestructurales específicos de los cilios que
recubren el epitelio respiratorio. La ausencia de brazo externo
e interno de dineína es el defecto más frecuente en la DCP(45).
El clearance mucociliar, mecanismo de defensa básico del
tracto respiratorio, requiere de una adecuada producción de
mucus, de fluido periciliar, y una actividad ciliar coordinada.
Los defectos de la ultraestructura ciliar determinan alteraciones
de la motilidad ciliar y de esta forma un clearance mucociliar
deficiente. Como consecuencia de lo anterior se producen
infecciones respiratorias recurrentes de la vía aérea superior
e inferior como: sinusitis, otitis, bronquitis y neumonía. Las
bronquiectasias y atelectasias son las complicaciones pulmo-
nares más frecuentes(46,47). El diagnóstico precoz de DCP
permite un manejo más oportuno evitando sus complicaciones.

Aspiración pulmonar crónica (APC)

La APC se refiere a los síntomas respiratorios crónicos o
recurrentes provocados por el pasaje de alimentos, contenido
gástrico y/o saliva a la vía aérea inferior(48). Los síntomas
incluyen tos crónica, sibilancias, neumonías recurrentes,
sofocación con alimentos o secreciones, compromiso pondo-
estatural, y signos radiológicos de daño pulmonar crónico
incluyendo bronquiectasias(49). La APC resulta de una disfunción
de la deglución, de un reflujo gastroesofágico (RGE) o una
incapacidad para proteger la vía aérea de la aspiración de
saliva.

La relación de causalidad de RGE y APC es controvertida,
existen reportes que apoyan esta relación(50,51) y otros que
no la sustentan(52,53). Morton y colaboradores(54) reportaron,
en pacientes con parálisis cerebral, que el RGE no aumenta
las ITRI si no se suma una disfunción de la deglución. La
alteración de cualquier  fase de la deglución (oral, faríngea,
esofágica) resulta en aspiración. La APC debida a disfunción
de deglución se ve principalmente en pacientes con enfer-
medad neurológica.

La aspiración de saliva es una forma de aspiración menos
reconocida y generalmente diagnosticada cuando ya existe
daño pulmonar. La cavidad oral contiene bacterias aeróbicas
y anaeróbicas que si son aspiradas en cantidad suficiente
pueden producir neumonías recurrentes o abscesos pulmo-
nares. Si se tiene sospecha de aspiración, en pacientes sin
alimentación oral y en quienes el RGE ha sido descartado
como causa, se debe evaluar la aspiración de saliva(48).

El diagnóstico APC se apoya con la medición de lipófagos
alveolares en lavado bronquioalveolar y el estudio contrastado
o cintigrafía gastroesofágica. La videofluoroscopía para deglución
y la visualización directa de la deglución con fibroscopio
permiten objetivar trastornos de deglución. El diagnóstico de
RGE se confirma con phmetría esofágica y/o impedanciometría
esofágica(48). El manejo depende de la causa: rehabilitación

Bronquiectasias no asociadas a fibrosis quística



196Lezana V et al.

de la deglución, gastrostomía como apoyo nutricional, trata-
miento médico o quirúrgico de RGE y en pacientes con
sialorrea significativa el uso de anticolinérgicos(55) o toxina
botulínica(56).

Enfermedades inflamatorias del intestino (EII) - enferme-
dades del tejido conectivo

Las EII (enfermedad de Crohn, colitis ulcerosa) tienen una
variedad de manifestaciones extraintestinales. El compromiso
de vía aérea en estos pacientes ocurre principalmente en
bronquios mayores, las bronquiectasias se presentan hasta
en un 66% de lo casos y son más frecuentes en el en el sexo
femenino(57), los síntomas se inician generalmente en la edad
adulta pero el rango de edad es amplio(57). El compromiso
pulmonar es causa de morbimortalidad en las enfermedades
del tejido conectivo. Se ha comunicado el hallazgo de bron-
quiectasias , por tomografía computada de alta resolución
(HRCT), en un 30% de los pacientes con artritis reumatoidea;
en la mayoría de los pacientes la forma de presentación de
esta complicación es subclínica(17,58).

CLÍNICA : Bronquiectasias no FQ

Existe un retraso significativo entre el inicio de los síntomas
respiratorios y el momento de establecer el diagnóstico. La
duración de los síntomas antes del diagnóstico puede ir desde
1 mes hasta 11 años(1,3). Los síntomas generalmente se inician
a una edad temprana, estudios pediátricos reportan una edad
promedio de inicio de 1 año y 2,3 años(3,9), en población
adulta se reporta una edad promedio de inicio de 14 años(6).

Los síntomas y signos más frecuentes se enumeran en la
(Tabla 2)(6,7,17). Los síntomas y signos más frecuentes son: tos
crónica, expectoración mucopurulenta abundante (bronco-
rrea), dificultad respiratoria, disnea, hemoptisis, hipocratismo
digital y síntomas asociados a la patología de base. La neumonía
recurrente es la forma de presentación más característica.
Los síntomas con frecuencia son vagos y no orientan al
diagnóstico, es más difícil aún que sugieran una enfermedad
subyacente(7).

En la historia clínica es importante el antecedente de
hospitalización por neumonía severa y/o neumonía recurrente.
El hallazgo de bronquiectasias se asocia fuertemente con el
número de neumonías previas y su severidad. La estadía
hospitalaria prolongada, los requerimientos de oxigeno
prolongados y la presencia de neumonías complicadas con
atelectasia son factores de riesgo para desarrollar bronquiec-
tasias(59). En pacientes en los que no existe evidencia de una
causa infecciosa previa, se deben pensar en enfermedades
subyacentes. La orientación clínica es la que determina el
estudio a solicitar, siempre se debe descartar FQ si previamente
no se ha estudiado.

Los gérmenes que se encuentran con más frecuencia en
el cultivo de expectoración son el Haemophilus influenzae y
Streptococco pneumoniae(7). La identificación de un patógeno
bacteriano, en esputo, se reporta en un 53-67 % en población
pediátrica(3,15) y 88-100% en adultos(6,60). La colonización

crónica con Pseudomona aeruginosa (PA) ocurre con más
frecuencia en el adulto y en FQ, su presencia se asocia con
deterioro clínico y funcional(61,62).

Las pruebas de función pulmonar presentan generalmente
un patrón mixto (obstructivo, restrictivo)(1,5) en el niño. El
estudio funcional no es de gran utilidad para evaluar pronóstico
en el seguimiento, excepto en la exacerbación aguda, es más
útil considerar el número de exacerbaciones infecciosas,
número de hospitalizaciones y calidad de vida(62).

DIAGNÓSTICO

La primera aproximación frente a un paciente con sospecha
de bronquiectasias es una buena historia clínica. La radiografía
de tórax es la primera aproximación de imágenes, sin embargo
puede ser normal, especialmente en las fases iniciales. El signo
más específico es una vía aérea engrosada y dilatada que se
visualiza como una trama lineal o tubular, o como una imagen
anular o quística(17). La broncografía fue considerada como
el gold standard para el diagnóstico y para evaluar extensión
y severidad; es un procedimiento invasivo no exento de
riesgos, su evaluación está limitada a la vía aérea de un pulmón,
no se visualiza parénquima pulmonar ni mediastino y su
sensibilidad disminuye cuando el bronquio no se llena com-
pletamente(16) (Figura 1).

Tabla 2.- Síntomas y signos bronquiectasias
no fibrosis quística

- Infecciones recurrentes del tracto respiratorio inferior

- Tos crónica

- Broncorrea

- Hemoptisis

- Disnea

- Intolerancia al ejercicio

- Dolor pleurítico

- Crépitos

- Sibilancias

- Roncus

- Desarrollo pondoestatural deficiente

- Hipocratismo digital

- Deformidad torácica

- Síntomas y signos relacionadas a enfermedad de base
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Figura 1. Broncofrafía pulmonar del segmento izquierdo
que revela dilataciones bronquiales del lóbulo superior
izquierdo.

Figura 2.- Tomografía axial computada de alta resolución que revela la
presencia de bronquiectasia cilindricas en ambos campos pulmonares
(flecha).

Actualmente la HRCT es la técnica de elección para el
diagnóstico, tiene una sensibilidad de 96% y una especificidad
de 93%(63). El signo clave en la HRCT es el aumento del
diámetro interno del bronquio en relación al vaso adyacente,
los signos indirectos son pared bronquial engrosada, tapón
mucoso y atrapamiento aéreo(16,17) (Figura 2). La distribución
que presenten las bronquiectasias en la HRCT no permite
identificar una patología específica. El compromiso multilobar
es el hallazgo más frecuente en series pediátricas, siendo los
lóbulos inferiores y el lóbulo medio los más frecuentemente
afectados(7).

TRATAMIENTO

El reconocimiento de una etiología específica es parte del
tratamiento, en estos casos el tratamiento está dirigido a la
causa y se suma al tratamiento general. En adultos se ha
reportado que la función pulmonar, específicamente en

pacientes con bronquiectasias secundarias a DCP, puede
mantenerse estable con el uso oportuno de antibióticos y
fisioterapia respiratoria regular(64). La frecuencia de exacerba-
ciones infecciosas es mayor si la enfermedad es más severa
o las bronquiectasias no han sido manejadas en forma ade-
cuada(15). Un tratamiento médico intensivo (uso de antibióticos
en forma precoz, fisioterapia y broncodilatadores) reduce el
número de exacerbaciones infecciosas(15).

El uso de tratamiento antibiótico de mantención no ha
demostrado un claro beneficio(65). En una revisión Cochrane,
sobre el  uso de antibióticos prolongados en adultos y niños,
se concluye que no tendrían beneficios en reducir el número
de exacerbaciones y en mejorar la función pulmonar(66). Con
respecto al uso de macrólidos por períodos prolongados,
Cymbala y colaboradores(67), en un estudio randomizado no
controlado, reportó una disminución significativa de las
exacerbaciones usando azitromicina dos veces a la semana
por seis meses.

Existe poca información sobre el tratamiento de la exacer-
bación aguda en pacientes con bronquiectasias no FQ, su
manejo ha sido extrapolado del utilizado en FQ(65). No existen
trabajos sobre el esquema antibiótico a usar en niños, en
adultos se sugiere que el tratamiento empírico debe cubrir
H. influenzae y P. aeruginosa(60). Yang y colaboradores(68), a
partir de una revisión sistemática en pacientes adultos, concluye
que los pacientes con exacerbación respiratoria responden
bien el uso de antibióticos de amplio espectro que cubran
PA, H. influenzae y Stafilococcus aureus. Los antibióticos
inhalados han sido evaluados en población adulta. El uso de
tobramicina inhalada, en 40 pacientes adultos, demostró
mejoría significativa de los síntomas respiratorios y de la calidad
de vida, algunos pacientes presentaron tos, sibilancias y
disnea(69).

El uso de rhDnase inhalada no ha demostrado ser efectiva
en pacientes con bronquiectasias no FQ. O'Donnell y cola-
boradores(70), evaluó el uso de rhDNase, en pacientes adultos
con bronquiectasias no FQ, demostrando aumento de las
exacerbaciones y deterioro de la función pulmonar. El uso
de soluciones hipertónicas e hiperosmolares mejoran el
clearance mucociliar, pero faltan evidencias sobre sus beneficios
en pacientes con bronquiectasias(71).

Dakistan y colaboradores(72), en un estudio randomizado
controlado, reportó que la inhalación de manitol en polvo
seco mejora el clearance de mucus en pacientes con bron-
quiectasias. En relación al uso de solución salina hipertónica
al 7%, se ha demostrado que facilita la expectoración al
mejorar las características del esputo(73).

CONCLUSIONES

Las bronquiectasias no asociadas a FQ son un problema
prevalente que reviste importancia sanitaria en ciertas regiones
y etnias, constituyéndose en un marcador de desarrollo. En
algunas regiones su prevalencia se estima en 1/6000 en
población pediátrica. La incidencia ha disminuido en países
desarrollados.

Bronquiectasias no asociadas a fibrosis quística
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Las causas de bronquiectasias son múltiples; entre ellas
están las genéticas, autoinmunes, aspirativas e infecciosas,
siendo estas últimas las más frecuentes en países en vías de
desarrollo. Sin embargo, no es posible alcanzar un diagnóstico
etiológico hasta en un 50% de los casos. La tríada infección-
inflamación-daño transmural es la base fisiopatológica que
explica el desarrollo de la mayor parte de las bronquiectasias.

El diagnóstico precoz, cuando existen causas específicas,
mejora el pronóstico con un manejo adecuado. Aún cuando
no existe hasta hoy una terapia curativa, el uso oportuno de
antibióticos y fisioterapia mejoran significativamente los síntomas
y la calidad de vida de quienes presentan este problema
respiratorio.
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