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INTRODUCCION

Las bronquiectasias (BQ) son dilataciones anor-
males e irreversibles de los bronquios con alteracion
del epitelio ciliar e inflamacion cronica de la pared.
Son el resultado final de enfermedades diferentes
que tienen puntos de manejo en comun. Los pacien-
tes son susceptibles de infectarse a nivel bronquial y
desarrollar una respuesta inflamatoria que favorece
la progresion del dafio pulmonar. Dado que es una
patologfa cronica y progresiva, es importante establecer
las estrategias de manejo mas efectivas para aplicarlas
precozmente(?. En este capitulo profundizaremos en
el manejo de las BQ no causadas por fibrosis quistica

(FQ).

EPIDEMIOLOGIA Y PRONOSTICO
Determinar la prevalencia exacta es dificil, ya que
las diferentes enfermedades que causan BQ varian
en el tiempo y en los diferentes paises. En los Gltimos
afios se ha incrementado de forma muy significativa
el ntimero de diagndsticos de BQ dada la creciente
longevidad de la poblacion, la mayor cronicidad de
las enfermedades y el avance espectacular de las téc-
nicas de imagen®4). Diversos estudios muestran una
alta prevalencia (1.100 por cada 100.000 en adultos
mayores de 65 afios), un aumento de la morbilidad
y del nimero de ingresos por BQ (con un importante
coste e impacto sanitario) y una elevada y creciente
tasa de mortalidad. En Estados Unidos se ha descrito

una tasa de hospitalizacién de 16,5 por cada 100.000
habitantes, mayor en mujeres y personas mayores de
60 afios, con un coste medio por agudizacion de 7.827
ddlares. Se ha estudiado también la carga economica
asociada a BQ en poblacion de edad no avanzada
(45-64 afos) y no asociadas a enfermedad pulmonar
obstructiva cronica (EPOC), en el primer afio después
del diagndstico, en comparacidn con un grupo control,
con un incremento de los costes de 2.319 délares®®).
Las BQ son actualmente una enfermedad con una tasa
de mortalidad no solo significativa, sino creciente, sobre
todo en individuos de edad avanzada con enfermeda-
des respiratorias o sistémicas cronicas (por ejemplo, en
pacientes con artritis reumatoide, la presencia de BQ
se asocia a peor supervivencia). En los que requieren
ingreso en UVI se ha descrito una tasa de superviven-
cia del 60% a 4 afios689). Un estudio reciente sitta
la mortalidad en un 20% a los 5 afios y es mayor en
pacientes de mayor edad, con gran extension radiolo-
gica y en aquellos con EPOC asociada®. Més del 50%
de los sujetos con EPOC moderada-grave tienen BQ
asociadas, presentando un fenotipo especffico de esta
enfermedad con més agudizaciones y més graves, asf
como mayor inflamacién bronquial y sistémica y mayor
mortalidad.1. Por el contrario, las BQ de etiologia
no conocida, seglin un estudio retrospectivo de 539
pacientes, presentaban la menor tasa de mortalidad
(3,4% a los 3,3 afios) en comparacion con las BQ
debidas a cualquier otra causa(i2.
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DIAGNOSTICO

Diagnoéstico de BQ

Las BQ presentan un curso cronico y progresivo
con un espectro clinico variable que depende de la
edad, gravedad y tiempo de evolucion. Suele existir
un retraso diagndstico significativo desde el inicio de
los sintomas. Cursan con infecciones respiratorias de
repeticion, y entre estos episodios pueden estar asinto-
maticos o presentar expectoracidn cronica, que puede
ser mucosa, mucopurulenta o purulenta. Otros sinto-
mas como expectoracion hemoptoica o hemoptisis
recidivante, disnea, hiperreactividad bronquial (HRBI),
dolor tordcico o astenia tienen una frecuencia variable
dependiendo de la edad y de la evolucién de la enfer-
medad(-9. La exploracion fisica puede ser normal o
revelar a la auscultacion grados variables de crepitan-
tes, roncus y/o sibilancias. Pacientes con enfermedad
avanzada pueden presentar acropaquias, desnutricion
o signos de insuficiencia respiratoria. Funcionalmente
el hallazgo habitual es la obstruccién progresiva al flujo
aéreo, poco reversible tras tratamiento broncodilata-
dor (la HRBI es més frecuente en las secundarias a
asma, aspergilosis broncopulmonar alérgica (ABPA) y
reflujo gastroesofégico). Suelen asociarse a sinusitis,
especialmente las debidas a discinesia ciliar primaria
(DCP), inmunodeficiencias primarias, sindrome de
Young, sindrome de las ufias amarillas o panbron-
quiolitis difusa(-».

La primera aproximacin frente a un paciente con
sospecha de BQ es una buena historia clinica aun-
que la confirmacién diagnostica se realizara siempre
con una tomografia computarizada de alta resolucién
(TCAR), ya que la radiografia de torax muestra una
escasa sensibilidad. La TCAR tiene una alta sensibi-
lidad y especificidad para el diagndstico de BQ, asi
como para valorar su extension y morfologfa (cilin-
dricas, varicosas o quisticas). El signo fundamental es
la demostracion de la dilatacion bronquial, tomando
como patrén de referencia el didmetro de la arteria
bronquial adyacente. Otros signos directos son la
falta de afilamiento bronquial y la visualizacion de
bronquios periféricos. Son signos indirectos el engro-
samiento peribronquial, impactos mucoides, patrén
en mosaico, nddulillos centrolobulillares o en &rbol
en brote, dreas focales de atrapamiento aéreo o ate-
lectasias. Se excluirian las BQ por traccion (imagen
radiologica de dilatacion bronquial sin engrosamiento

de la pared ni sintomas especificos de hipersecrecidn
bronquial) que suelen ser secundarias a otra patologia
pulmonar (generalmente intersticial) y que requieren
un manejo diferente(-3), Para el estudio de las BQ
se recomiendan protocolos de adquisicion de baja
radiacion y con un algoritmo de reconstruccién de alta
resolucion. Imagenes en espiracion pueden ayudar
a valorar el atrapamiento aéreo y las alteraciones en
la pequefia via aérea. Las técnicas de TC helicoidal
y multidetector requieren menos tiempo de apnea,
permiten reconstruir las imagenes en distintos planos
y estimar cuantitativamente el volumen pulmonar-313),
Se han propuesto diferentes escalas o sistemas de
puntuacion para la evaluacion de los hallazgos del
TCAR. La més utilizada es la escala de Bhalla04, dado
que valora de forma detallada la extension y grave-
dad de la enfermedad, tiene una buena concordancia
interobservador y se correlaciona bien con la clinica y
la funcién pulmonar. La TCAR puede sugerir la etiologa
en casos de malformaciones congénitas, situs inver-
sus, traqueobroncomegalia, obstruccién bronquial o
enfisema por déficit de ou1antitripsina. Las BQ difusas
sugieren un problema subyacente sistémico, las debi-
das a tuberculosis predominan en campos superiores
y en la ABPA son centrales. La presencia de multiples
nodulos pequefios asociados, de predominio en lingula
y lébulo medio, sugieren infeccidn por micobacterias
no tuberculosas (MINT)(1-3),

Diagnostico etiologico

Las BQ son la consecuencia final de gran varie-
dad de procesos patoldgicos y su espectro etioldgico
ha cambiado con el tiempo (Tabla 1). En los paises
desarrollados las BQ secundarias a infecciones son
cada vez menos frecuentes y es mayor el porcentaje
de pacientes con una enfermedad subyacente que
los predispone a inflamacién persistente en el arbol
bronquial y a infecciones crénicas o recurrentes. La
frecuencia de cada una de ellas, asi como el porcen-
taje de BQ consideradas idiopaticas (26-90%), varia
sustancialmente en las series publicadas dependiendo
de la edad y procedencia geogréfica de los sujetos ana-
lizados y del protocolo diagnastico utilizado. En paises
en vias de desarrollo las infecciones siguen siendo
la causa principal debido a las peores condiciones
socio-sanitarias(31516). En un estudio reciente realizado
en dos centros ingleses (189 pacientes) encuentran la
causa solo en el 57%, siendo las idiopéticas las més
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TABLA 1. Etiologia de las bronquiectasias.

Post-infeccion

« Bacterias: neumonia necrotizante

« Micobacterias: tuberculosis, micobacterias no tuberculosas
« Virus (adenovirus, sarampion)

* Hongos

Obstruccion bronquial

+ Intrinseca: estenosis cicatricial, broncolitiasis, cuerpo extrafio, tumor
« Extrinseca: adenopatias, tumor, aneurisma

Inmunodeficiencias

* Primarias:
— Déficits de Ac (agammaglobulinemia, inmunodeficiencia comUn variable, déficit de activacion de deaminasa citidina
inducida, déficit de Ac con inmunoglobulinas normales....)
— Inmunodeficiencias combinadas (déficit TAP...)
— Otras (Sd. Wiskott-Aldrich, Sd. hiper-Igg, disfuncion de los neutréfilos...)
« Secundarias: quimioterapia, trasplante, neoplasias hematoldgicas, VIH

Alteracion escalera mucociliar

« Fibrosis quistica
« Discinesia ciliar primaria
+ Sd. de Young

Neumonitis inflamatoria

« Aspiracion, reflujo gastroeséfagico
« Inhalacion toxicos (drogas, gases...)

Anormalidad del arbol traqueobronquial

+ Traqueobroncomegalia (Sd. Mounier-Kuhn)

+ Defectos del cartilago (Sd. Williams-Campbell)
+ Secuestro pulmonar

+ Traqueobroncomalacia

+ Bronquio traqueal

Asociadas a EPOC

Asociadas a enfermedades autoinmunes o sistémicas

« Artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico, Sd. Sjogren, Sd. Marfan

+ Policondritis recidivante, espondilitis anquilosante, sarcoidosis
« Enfermedad inflamatoria intestinal: colitis ulcerosa, Enf. de Crohn

Asociadas a otras enfermedades

+ Otras enfermedades respiratorias: asma, Sd. Swyer-James
« Déficit de aulantitripsina, Sd. de las ufias amarillas

Aspergilosis 0 micosis broncopulmonar alérgica

Panbronquiolitis difusa

Etiologia no conocida

Ac: anticuerpos; Sd.: sindrome; VIH: virus inmunodeficiencia humana. Tomada y modificada de: Vendrell M, De Gracia J, Olveira C,
Martinez MA, Girén R, Mdiz L, et al. Normativa SEPAR: diagndstico y tratamiento de las bronquiectasias. Arch Bronconeumol. 2008,
44(11): 629-40.

frecuentes, seguidas de las post-infecciosas (24%)(9).  casos, siendo los trastornos de inmunidad, tanto inmu-
Sin embargo, en un estudio estadounidense, tras una nodeficiencias como enfermedades autoinmunes, las
evaluacion sistemética de 106 pacientes, se identifi- causas mas frecuentes de BQ; también las neopla-
caron los factores causales en mas del 90% de los  sias hematoldgicas y el trasplante de médula dsea
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se asociaron con frecuencia al desarrollo de BQU®).
En EPOC moderado y severo se ha observado una
prevalencia de BQ de més del 50% con un elevado
porcentaje de pacientes con cultivos positivos de Pseu-
domonas aeruginosa (PA) y H. influenzae (H[)(o,
Actualmente estd claramente justificada la busqueda
sistematica de las causas con un protocolo extenso
de pruebas diagndsticas ya que establecer la etiologfa
tiene importantes implicaciones clinicas con mejoras
en el tratamiento y el prondstico(-311121516)_ E| estu-
dio etiologico, y por tanto la eleccion de las pruebas
diagnosticas, estara dirigido por la historia clinica y los
datos suministrados por la TCAR. Sin embargo, no
es facil determinar qué pruebas diagndsticas deben
realizarse y no todas estan disponibles en centros no
especializados. En la figura 1 se muestra el algoritmo
diagndstico propuesto por la normativa SEPARM. Antes
de clasificar unas BQ como idiopaticas, si no existe
una sospecha clinico-radioldgica que oriente sobre la
causa y por tanto de las pruebas especificas a rea-
lizar, habra que hacer un estudio etioldgico, como
minimo, con: analitica general, cultivos de esputo,
radiologia de senos paranasales, pruebas funcionales
respiratorias, estudio inmunoldgico completo, test del
sudor, IgE total, prick cutdneo, estudio del aclaramiento
mucociliar, ot 1antitripsina, factor reumatoide y Ac citru-
linado(-221516) (Fig. 1, Tabla 1).

FISIOPATOLOGIA

Las BQ son consecuencia de un circulo vicioso de
lesion del sistema mucociliar, inflamacion, infeccion y
proceso de reparacion de la via aérea, con diferen-
cias seguin la etiologfa especifica que desencadena la
alteracién inicial. La alteracion del sistema mucociliar
dificulta la eliminacion de las secreciones v facilita el
sobrecrecimiento bacteriano. Las células implicadas en
la inflamacion bronquial son los neutrdfilos, linfocitos
y macrofagos. Los neutrdfilos predominan en la luz
bronquial y los macréfagos y linfocitos en la pared.
Localmente, las secreciones respiratorias presentan
un incremento de neutrdfilos, del contenido de elas-
tasa, interleukinas 1o, 1P, 6, 8 y 17, mieloperoxidasa,
factor de necrosis tumoral-o. (TNF-c) y factor estimu-
lador de colonias de granulocitos. El reclutamiento
de neutrdfilos, en pacientes con BQ, esta mediado
fundamentalmente por la interleukina-8, TNF-o. y por
el leucotrieno B4, siendo especialmente potente esta
accién quimiotactica en los periodos de agudizacion.

Los neutrdfilos activados migran hacia las vias aéreas
para atacar a las bacterias, liberando grandes cantida-
des de proteasas y oxidantes. Un ambiente prooxida-
tivo conduce a la apoptosis, aumento de la sintesis y
secrecion de mucina y a alteraciones en el transporte
de iones. El aumento de neutrdfilos y de mediadores
inflamatorios se relaciona con la extension de la super-
ficie bronquiectésica afectada y con el incremento del
volumen de esputo y del recuento bacteriano. Estu-
dios recientes apoyan que diversas alteraciones en
los mecanismos inmunes se asocian a la génesis de
BQ (disregulacion en la red de citokinas, papel de las
células natural killers, microbioma pulmonar perdido,
asociacion con determinados patrones genéticos...)
precediendo a la infeccién. El acimulo de neutrdfilos
en la luz bronquial es responsable de la purulencia
del esputo (més verdoso cuantas mas células inflama-
torias contenga)(1720). Los mediadores inflamatorios
disminuyen tras el tratamiento antibitico y aquellos
pacientes con un esputo menos purulento en fase
estable tienen un periodo mas largo hasta la siguiente
agudizacion. También se han detectado alteraciones
sistémicas de los mediadores de la inflamacion y
durante las agudizaciones se produce un aumento
de la proteina C-reactiva (PCR), la IL-6 o el fibrindgeno,
que disminuyen con la resolucion del episodio. La
PCR es el pardmetro que mejor se correlaciona con
los periodos de agudizacion y podria utilizarse para el
seguimiento de los pacientes y la prediccion de las
agudizaciones. En los pacientes con BQ el aumento
de los marcadores sistémicos de inflamacién se asocia
con el deterioro de la funcién pulmonar(-317-20),

MICROORGANISMOS POTENCIALMENTE
PATOGENOS (MPP) EN LAS BQ

Las BQ son un nicho ecoldgico ideal para la colo-
nizacion por diferentes MPP. En general, las bacte-
rias que colonizan la mucosa respiratoria son menos
virulentas, no se adhieren al epitelio ni invaden los
tejidos pero desarrollan mecanismos que facilitan su
persistencia, entorpeciendo la accién de los mecanis-
mos de defensa y de los antibidticos (biopeliculas,
hipermutabilidad, mutantes resistentes....).

El diagnostico de infeccidn bronquial se realiza
con la clinica y el cultivo microbioldgico de las secre-
ciones respiratorias. Se considera como infeccion ini-
cial o primoinfeccién la deteccién del primer cultivo
positivo de un MPP en el &rbol bronquial (no suelen
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Tos productiva cronica
Infecciones respiratorias de repeticion, hemoptisis recidivante, Rx de térax sugestiva

v

TC alta resolucion
Cultivo esputo (bacterias, micobacterias, hongos) + PFR + andlisis de sangre + Rx senos

Malformaciones congénitas, traqueobroncomegalia,
situs inversus, obstruccion bronquial

A

Historia clinica etiologica
Historia familiar
Edad de aparicion de los sintomas
Antecedente de infeccion (sarampion, tos ferina, adenovirus, micobacterias, neumonia, neumonia
necrotizante...) con aparicion de clinica respiratoria posterior
Susceptibilidad a infeccion: otitis, sinusitis, meningitis, neumonias de repeticion, diarreas...
Enfermedades asociadas: intestinales, sistémicas

.

.

.

.

* Asma
EPOC
Inhalacion de téxicos

.

.

Infertilidad

Pancreatitis recurrente

Clinica de hiperreactividad bronquial
Atopia

.

.

.

Aspiracion: reflujo gastroesofagico, disfagia neuromotora
Factores de riesgo inmunodeficiencia secundaria: VIH, quimioterapia, trasplante, neoplasia hematologica

¢ \

Sospecha clinica

Inmunodeficiencia: infecciones de repeticion,
rinosinusitis

FQ: historia familiar, sinusitis, infertilidad, diabetes,
pancreatitis, IPE, colonizacion bronquial S. aureus

ABPA: HRBI, BQ centrales

Déficit o-1antitripsina: enfisema, hepatopatia,
historia familiar

DCP: otitis, rinosinusitis, infertilidad, dextrocardia

Reflujo gastroesofagico: pirosis, HRBI
TBC o MNT
Obstruccion bronquial

Panbronquiolitis difusa: sinusitis, obstruccién
flujo aéreo progresiva, hiperinsuflacion pulmonar,
nodulos centrolobulillares (“arbol en brote”)

Enfermedades reumatoldgicas/autoinmunes

Pruebas diagnosticas

Estudio inmunoldgico:

+ Inmunoglobulinas, subclases IgG, produccion de
Ac especificos (virus, vacunas: neumococo/HIb)

+ Funcién de neutrofilos

+ Subpoblaciones y funcion linfocitarias

* VIH

Prueba del sudor*, estudio genético, DPN,
espermiograma, elastasa fecal

IgE total, prick Aspergillus, precipitinas y rash a Aspergillus
a-1antitripsina, fenotipo

Aclaramiento mucociliar (sacarina/seroalbiimina marcada).
Batido ciliar, ultraestructura ciliar. Oxido nitrico nasal.
Espermiograma

pHmetria, manometria
Cultivo de micobacterias, PPD
Broncoscopia

TCAR, biopsia pulmonar, PFR

Autoanticuerpos, factor reumatoide, ac. citrulinado

Sin sospecha clinica
Descartar: inmunodeficiencias con déficit de produccion A, reflujo gastroesofagico, ABPA,
micobacterias, FQ, DCP, déficit a-1antitripsina y enfermedades asociadas (artritis reumatoide)

Test del sudor*: Screening: Sweat-Chek sweat conductivity analyzer (Wescor): FQ: > 95 mmol/L Negativo: < 80mmol/L. Confirmacion:
clorhidrometria: diagndstico de FQ: > 60 mEq/L,; dudoso: 40-60 mEq/L.
ABPA: aspergilosis broncopulmonar alérgica; BQ: bronquiectasias; DCP: discinesia ciliar primaria; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva
crénica; FQ: fibrosis quistica; DPN®: diferencia de potencial nasal (no disponible en la mayoria de los centros), IPE: insuficiencia pancredtica
exocrina; IgE: inmunoglobulina E; IgG: inmunoglobulina G; MNT: micobacterias no tuberculosas; HRBI: hiperreactividad bronquial; HIb:
Haemofilus influenza tipo b, PFR: pruebas de funcidn respiratoria; PPD: derivado proteico purificado RT-23; TCAR: tomografia computarizada;
TBC: tuberculosis; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana. Tomada y modificada de Vendrell M, De Gracia J, Olveira C, Martinez MA,
Giron R, Mdiz L, et al. Normativa SEPAR: diagndstico y tratamiento de las bronquiectasias. Arch Bronconeumol. 2008; 44(11): 629-40.

Figura 1.

Algoritmo diagndstico de las bronquiectasias.
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aparecen manifestaciones clinicas, aunque puede exis-
tir respuesta inflamatoria). En la infeccion bronquial
crénica (> 50% de cultivos positivos en 12 meses)
la poblacion bacteriana induce una respuesta infla-
matoria que se manifiesta clinicamente con expec-
toracion purulenta persistente y suele acompafarse
de infecciones respiratorias de repeticion y afectacion
sistémica(317.21. En adultos, los mas frecuentes son
HI 'y PA. Solo es posible erradicarlos en la infeccion
inicial, mientras que la reduccion de la carga bacteriana
es el objetivo terapéutico en la infeccion cronica y la
agudizacion. PA se aisla sobre todo en los pacientes
de mayor edad, con peor funcién pulmonar, mayor
ndmero de ingresos y mas cursos de antibidticos.
Staphylococcus aureus es més frecuente en FQ y en
la ABPA. En algunos pacientes la colonizacion es poli-
microbiana. La transicion desde formas no-mucosas a
formas mucosas es un indicador de infeccion crénica y
se asocia a empeoramiento clinico, mayor dafio tisular,
deterioro de la funcion pulmonar y peor prondstico.
En adultos, los microorganismos responsables de las
agudizaciones suelen ser los mismos presentes en los
periodos de estabilidad (en més del 94% de los casos
tienen el mismo morfotipo). El aislamiento de MNT
se estd incrementando. La colonizacion fungica suele
ocurrir en etapas avanzadas de la enfermedad (mas
en pacientes mayores, con hipersecrecion purulenta
habitual y tratados cronicamente con antibicticos) @2
y su efecto patogénico es controvertido. El Aspergr-
llus fumigatus puede provocar ABPA. Ocasionalmente
existen pacientes que presentan una expectoracion
purulenta crénica y agudizaciones frecuentes en los
que no se aislan MPP. Estos pacientes deben tratarse
empiricamente con antibidticos, si la situacion clinica
asf lo requiere, a pesar de esta “ausencia” de MPP en
el esputo(i-3),

PROCESAMIENTO MICROBIOLOGICO DE
LAS MUESTRAS RESPIRATORIAS

El estudio microbioldgico de las secreciones res-
piratorias permite conocer el patrén de infeccion y
realizar estudios de sensibilidad a los antimicrobianos
en los patogenos identificados. Las particularidades del
proceso hacen necesaria la puesta en marcha de pro-
cedimientos especfficos, actualizados en nuestro pais
por la Sociedad Espariola de Enfermedades Infecciosas
y Microbiologia Clinica, disponible en: (http://www.
seimc.org/documentos/protocolos/microbiologia/).

Se recomienda, al menos, un cultivo trimestral de
esputo (y siempre que se produzcan agudizaciones) y
la inclusion en medios de cultivo generales y selectivos
diferenciales. Pueden aparecer morfotipos diferentes
de un mismo MPP con el mismo o diferente patron de
sensibilidad por lo que se recomienda antibiograma de
cada uno de ellos. No siempre existe buena correla-
cion entre la sensibilidad in vitro y la respuesta clinica,
siendo también importantes la dosis y la penetracidn
del antibidtico en la mucosa bronquial. A veces, la
resistencia no predice su fracaso terapéutico. Por otra
parte, para los antibidticos nebulizados la interpretacion
del antibiograma debe tener en cuenta que con esta
via se alcanzan concentraciones en mucosa bronquial
mucho més elevadas(-317.20,

VALORACION DE LA GRAVEDAD Y
SEGUIMIENTO

Las BQ son una patologia multidimensional, cro-
nica y progresiva cuyo prondstico depende de multi-
ples factores, entre ellos, de la enfermedad subyacente,
la extension de las lesiones, la frecuencia y gravedad de
las agudizaciones, la funcion pulmonar y su repercusion
en la calidad de vida (CV). La infeccion bronquial cré-
nica, especialmente por P4, las agudizaciones graves y
la inflamacion sistémica se asocian con progresion de
la enfermedad(1-35122526), Actualmente contamos con
un cuestionario especffico de CV, validado en espariol,
para pacientes con BQ (QOL-B)@324), disponible en:
http://www.psy.miami.edu/qol_b/qol_measures01.
phtml).

La gravedad y el prondstico no se pueden cuanti-
ficar adecuadamente mediante el andlisis de una sola
variable. Recientemente se ha introducido una escala
multidimensional, FACED®9), muy facil de usar en la
practica clinica habitual, que ha demostrado ser capaz
de clasificar con exactitud la gravedad de las BQ de
acuerdo con su prondstico, teniendo en cuenta los
diversos aspectos clinicos, funcionales, radioldgicos y
microbioldgicos caracteristicos de la enfermedad (Tabla
2). Posteriormente se publicd otra escala prondstica,
el BSI@®, también con buena capacidad predictiva,
pero mucho mas compleja y dificil de implementar.
Las BQ son una enfermedad crénica cuyo manejo
es complejo. Las normativas espafiolas y britanicas(:2)
recomiendan el seguimiento en unidades especificas
(que dispongan de neumologo, de enfermeria y de
rehabilitacion especializados en su cuidado) de aque-
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TABLA 2. Valoracion de gravedad y seguimiento.

Etiologia
+ Repercusion y tratamiento de la enfermedad de base
Clinica

Controles cada 1-6 meses segin morbilidad, gravedad y progresion.
Monitorizar en cada visita:

+ Volumen y color del esputo

+ Numero de agudizaciones y gravedad

+ Disnea, HRBI, afectacion sistémica, complicaciones

+ Saturacién de oxihemoglobina

+ Cumplimiento del tratamiento

Colonizacion-infeccion

+ En cada control y agudizaciones: cultivo de esputo con antibiograma
+ Anual: cultivo de MNT y hongos

Funcidn respiratoria

« En pacientes con riesgo de deterioro: espirometria en cada control
+ Minimo realizar espirometria y prueba broncodilatadora anualmente
+ Prueba de la marcha de 6 minutos: seglin afectacion de la funcion pulmonar

Inflamacién sistémica
+ Andlisis de sangre anual con marcadores de inflamacion sistémica y pardmetros nutricionales
Dafio estructural

* Rxde térax: si sospecha de complicaciones (hemoptisis, neumonia, neumotorax...)
+ TCAR cada 2 afios si riesgo de progresion o nuevas lesiones en Rx

Valoracion nutricional

+ Valorar requerimientos. En cada control o ingreso: peso, IMC y pérdida peso/tiempo
+ Valorar medidas para estimar masa magra (plicometria, DEXA o impedanciometria)

Calidad de vida
+ Valorar anualmente percepcién de gravedad: Cuestionario Qol-b
Escala pronéstica FACED

+ Valorar anualmente. Leves: 0-2; moderadas: 3-4; graves: 5-7

Variable Valores Puntos
FEV, Al menos 50% 0
Menos del 50% 2
Edad Menos de 70 afios 0
Al menos 70 arios 2
Infeccién crénica por PA No 0
Si 1
Extension: nimero de [dbulos 1-2 [6bulos 0
Mas de 2 I6bulos 1
Disnea: MMRC 0-ll 0
-1V 1

Tomada y modificada de: Olveira Fuster C, Espildora Herndndez F, Padiilla Galo A, de la Cruz Rios JL. Valoracion y tratamiento del paciente
con bronquiectasias no FQ. En: Soto Campos JG, coord. Manual de diagndstico y terapéutica en Neumologia. 2° edicién. Madrid: Ergon.
p. 595-609. HRBI: Hiperreactividad bronquial; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucidn; Qol-b: escala de calidad de vida para
pacientes con bronquiectasias, PA: Pseudomonas aeruginosa, IMC: indice de masa corporal; MNT: micobacterias no tuberculosas; Rx:
radiografia; DEXA: densitometria de rayos X de doble energia.
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llos pacientes con BQ causadas por una enfermedad
susceptible de tratamiento especifico, con infeccidn
bronquial cronica y/o con agudizaciones repetidas, los
que tienen tratamiento antibiético inhalado de base,
aquellos con caida rapida de la funcién pulmonar, con
enfermedad avanzada, o los que estan siendo con-
siderados para trasplante, asi como todos los nifios.
Son importantes la educacion y supervision en el
reconocimiento de la agudizacion y su automanejo
inicial, la administracién de antibidticos inhalados e
intravenosos en el domicilio, el mantenimiento de los
equipos, la nutricién, la fisioterapia y el cumplimiento
del tratamiento. Los aspectos que hay que considerar
y monitorizar para poder valorar la gravedad e iniciar
intervenciones precoces que minimicen la morbimor-
talidad se resumen en la tabla 2.

TRATAMIENTO

El objetivo del tratamiento es mejorar la clinica y
la CV'y detener la progresion. Los antibidticos, la eli-
minacion de secreciones, el control de la inflamacion
y del broncoespasmo y un correcto manejo nutricional
son la base del tratamiento. Los antibicticos deben
utilizarse para tratar no solo la exacerbacion aguda,
sino también la infeccion bronquial cronica. Reducir la
carga bacteriana y la respuesta inflamatoria constituye
la base del tratamiento de las BQ y con ello logramos
reducir el volumen y purulencia del esputo, el nimero
y gravedad de las agudizaciones, el deterioro de la
funcion pulmonar y mejorar la Cv(-3.21.27),

Tratamiento de la etiologia

Se realizard lo més precozmente posible, teniendo
en cuenta las posibles consecuencias sobre la infec-
cién bronquial crénica (por ejemplo, en el caso de los
tratamientos de la artitis reumatoide) siempre que se
haya identificado y sea posible-32.15.16),

Tratamiento de la agudizacion

Las agudizaciones infecciosas (Al) se reconocen
dlinicamente por un aumento (agudo y mantenido) de
la tos y de la produccion de esputo (incremento del
volumen, consistencia, purulencia o hemoptisis) y/o
incremento de la disnea, acompariado o no de otros
sintomas, con variabilidad suficiente para requerir un
cambio en el tratamiento. Se considera agudizacién
grave si, ademds, se asocia a un empeoramiento clinico
significativo y/o a la aparicion de complicaciones(-%2128),

La frecuencia de las Al se incrementa con la edad,
la gravedad de las BQ y en los pacientes sin trata-
miento de mantenimiento; su mayor numero y grave-
dad se relacionan con un aumento de la morbilidad,
de la necesidad de hospitalizacion y tratamiento, incre-
mento de los costes, fragmentacion del suefio, peor
CV, deterioro de la funcion pulmonar y aumento de la
mortalidad(-358202129)_E| objetivo del tratamiento es
devolver al paciente a su situacion clinica y funcional
basal y reducir el volumen y la purulencia del esputo
(mantener esputo mucoso). Es importante identificar y
tratar los factores desencadenantes e instaurar el trata-
miento lo més precozmente posible. Distintos factores
pueden desencadenarlas como la no adherencia al
tratamiento de mantenimiento®® (fisioterapia, anti-
bidticos inhalados...), tapones de moco, colapsos,
infecciones viricas, adquisicion de un nuevo microor-
ganismo o cambios en la flora colonizadora o en la
densidad bacteriana, infeccion o hipersensibilidad a
hongos@? o sobreinfeccion por micobacerias atipicas.
Otros factores que podrian influir en un aumento de
las agudizaciones son la malnutricion (aumenta el
riesgo de infeccion al propiciar un estado de inmu-
nosupresion), la polucién ambiental u ocupacional, el
tabaquismo y otras comorbilidades asociadas como el
reflujo gastroesofagico, la HRBI o la depresion. Iden-
tificar el factor precipitante puede ser la llave para un
tratamiento correcto(-3:212428.29), | @ mayoria estan cau-
sadas por las bacterias que colonizan la via aérea en
situacion estable. La eleccion del antibictico depende
de la existencia o no de una infeccion bronquial pre-
via conocida. En el primer caso hay que adecuar el
antibidtico a los MPP previamente aislados (basado
en los estudios de sensibilidad de la dltima muestra
respiratoria), y en el segundo, debe iniciarse un anti-
bictico empirico. Siempre debe tenerse en cuenta el
riesgo de infeccion por PA (Tabla 3). Entre las quino-
lonas, levofloxacino y ciprofloxacino son dos opciones
terapéuticas excelentes en el tratamiento empirico de
las BQ ya que son eficaces frente a los MPP més pre-
valentes y tienen buena biodisponibilidad. El antibio-
tico debe modificarse dependiendo del MPP aislado
en el cultivo de esputo durante la agudizacién y su
antibiograma. Se utilizaran antibicticos con alto grado
de penetracidn en secreciones respiratorias, a dosis
elevadas y hasta que el esputo deje de ser purulento
(minimo 10 dias) y en casos de infeccion por PA
durante 14-21 dias. Las agudizaciones leves-modera-
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TABLA 3. Tratamiento antibiético en diferentes situaciones clinicas.

Agudizacion

Infeccion
inicial
(esputo
mucoso)

Infeccion
bronquial
crénica
(esputo
purulento)

Empirico, cubrir
microorganismos
previamente aislados.
Modificar en funcion
del cultivo de esputo

a) Agudizacion leve:

H. influenzae

S. aureus
Pseudomonas

b) Agudizacion grave
o sin respuesta a VO:

H. influenzae

Pseudomonas

Pseudomonas

H. influenzae
S. aureus

Pseudomonas

Burkholderia cepacia

Stenotrophomonas

Amoxicilina/clavulanico
875/125 mg/8 h VO

Cloxacilina 500-1.000 mg/6
h VO

Ciprofloxacino 750 mg/12
hVvo

Amoxicilina/clavulanico 1-2
g/8h IV

Ceftazidima 2 g/8 h IV +
Tobramicina 5-10 mg/kg/24
h IV 0 amikacina 15-20 mg/
kg/24 h IV

Ciprofloxacino 750 mg/12 h
VO + tobramicina 300 mg/12
h inhalado o colistimetato de
sodio 1-2 mU/12 h** inhalado

Continuar el antibiético inhalado

Amoxicilina/clavulanico
875/125 mg/8 h VO

Cloxacilina 500-1.000 mg/6
hVvo

Tobramicina 300 mg/12 h
inhalado en ciclos alternos de
28 dias* o colistimetato de
sodio 1-2 mU/12 h inhalado**

Cotrimoxazol (160/800 mg)
1/12 h VO

Cotrimoxazol (160/800 mg)
1/12 h VO

10-21 dias
(excepcion
con
azitromicina
que se
recomienda
3-5 dias)

Amoxicilina 1-2 g/8 h VO

ciprofloxacino 750 mg/12 h

VO o azitromicina 500 mg/24

h VO

Amoxicilina/clavulanico

875/125 mg/8 h VO

Levofloxacino 750 mg/24

h VO

Ceftriaxona 2 g/24 h IV

Imipenem 1g/8 h o piperacilina/

tazobactam 4 g/8 h o aztreonam

2 g/8 h o cefepime 2 g/8 h

0 meropenem 2 g/8 h o

ciprofloxacino 400 mg/12 h Iv#

+ amikacina 15-20 mg/kg/24

i\

Tratamiento IV con dos f&rmacos 3 semanas

+ tobramicina 300 mg/12 h

inhalado o colistimetato de

sodio 1-2 mU/12 h** inhalado

Continuar el antibidtico inhalado ~ 3-12 meses

Ciprofloxacino 750 mg/12 h VO Prolongada,

o amoxicilina 1-2g/8hVO o  depende del

L . control de

Amoxicilina/clavulanico b et

875/125 mg/8 h VO (mantener
esputo
mMUCos0)

Doxiciclina 100 mg/12 h VO o
tobramicina 300 mg/12 h
inhalado en ciclos alternos de
28 dias*

Doxiciclina 100 mg/12 h vo o

Los antibicticos referidos son los mds utilizados, la seleccion de estos, de otros o de sus combinaciones depende del microorganismo
aislado y de su antibiograma. Las dosis referidas son las recomendadas en poblacién adulta. *: Valorar en casos de infeccion bronquial de
dificil control administrar ciprofloxacino oral u otro antibidtico inhalado durante los periodos de descanso, **: la dosis de colistimetato de
sodio depende del tipo de nebulizador utilizado, un nebulizador con menor volumen residual como I-neb permite utilizar menor dosis (1
mU/12 h), #: es aconsejable reservar ciprofloxacino para su administracién oral. Pueden utilizarse otras combinaciones dependiendo del
antibiograma; VO: via oral; IV: via intravenosa, AD: agua destilada. Tomada y modificada de: 1. Vendrell M, De Gracia J, Olveira G, Martinez
MA, Girén R, Mdiz L, et al. Normativa SEPAR: diagndstico y tratamiento de las bronquiectasias. Arch Bronconeumol. 2008; 44(11): 629-40.
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das pueden tratarse ambulatoriamente via oral (VO).
La via intravenosa (V) se utilizara en casos graves, con
infeccion bronquial cronica por MPP resistentes o con
falta de respuesta al antibiético VO. Puede adminis-
trarse en el hospital o en el domicilio, dependiendo
del estado del paciente y de los recursos disponibles,
siempre con supervision. En casos de agudizaciones
moderadas-graves por PA se recomienda la utilizacion
de dos antibicticos IV, generalmente B-lactdmico mas
aminoglucésido, para evitar resistencias. Si se utiliza la
via IV, es recomendable no utilizar ciprofloxacino para
reservarlo para su administracion VO. Los aminoglu-
cbsidos se indicaran cada 24 horas. Si los MPP son
multirresistentes, deben utilizarse combinaciones de
antibidticos con diferentes mecanismos de accion y
efecto sinérgico(321.29), £l uso de la via inhalada junto
alaVO o IV en la agudizacion no ha demostrado
claramente beneficio y puede aumentar los sintomas
de HRBI. Sin embargo, Bilton y cols. observaron una
disminucion significativa del recuento de PA en esputo
al afiadir tobramicina inhalada al ciprofloxacino VO en
agudizaciones de pacientes adultos con BQ(1-32729),
Los broncodilatadores y los corticoides pueden ser
(tiles si cursan con HRBI. El tratamiento con corticoi-
des debe individualizarse y no prolongarse més de
dos semanas ya que la inmunosupresidn secundaria a
los mismos dificultara el control de la infeccién. Debe
favorecerse la expulsion de la mayor cantidad posi-
ble de moco fluidificando las secreciones y mediante
la fisioterapia. Mantener una buena hidratacion y la
solucion salina hipertdnica nebulizada pueden ayudar
a reducir la viscosidad del moco. Algunos pacientes
pueden requerir oxigenoterapia durante las agudiza-
ciones y, a veces, ventilacion mecanica no invasiva,
aunque el exceso de secreciones puede dificultar su
aplicacion(-327.28),

Tratamiento antibiético prolongado

La deteccion precoz de los MPP'y su tratamiento
agresivo son muy importantes para intentar su erradi-
cacion. El tratamiento de la infeccion bronquial cronica
se basa en la administracion prolongada de antibié-
tico. La eleccion del antibiético dependerd del MPP
aislado y de su antibiograma (Tabla 3). La pauta y el
tiempo de administracion seran modificadas en base
a que logremos o no el control de la infeccion (esputo
mucoso de forma mantenida y disminucién de las
agudizaciones)(1-321.2728),

Administracion prolongada de
antibioticos por via sistémica

La evidencia sobre el uso de antibidticos VO a
largo plazo en pacientes con BQ y su repercusion en la
morbimortalidad es escasa y su uso prolongado podria
favorecer el desarrollo de resistencias o de efectos
adversos(1-3:21).

Administracion prolongada de
antibioticos por via inhalada

Los estudios disponibles con distintos antibidticos
inhalados observan mejorfa de la CV'y de los sintomas,
con reduccion del volumen y purulencia del esputo y
de las agudizaciones, disminucion de la inflamacion
bronquial y sistémica y de la densidad de colonias de
PA o de otros MPP (con tasas de erradicacion varia-
bles). En la tabla 4 se resumen los principales estudios
con antibidticos inhalados en pacientes con BQU-327)
Actualmente hay dos normativas publicadas que coin-
ciden en lo sustancial sobre las indicaciones de este
tratamiento. La Normativa SEPAR®™ los recomienda
en la primoinfeccion por PA (si no se ha conseguido
erradicacion con ciprofloxacino oral), en la infeccidn
bronquial cronica por PA y en la infeccion bronquial
crénica por otros MPP, ante la presencia de efectos
adversos, resistencias o ineficacia del tratamiento
antibitico por via oral. La normativa britanica® los
recomienda en la infeccidn crénica por PA cuando
presenten més de dos agudizaciones en el afio previo,
o si los pacientes presentan importante morbilidad.
Los antibidticos deben administrarse con nebulizadores
que hayan demostrado su eficacia (tipo jet o electroni-
cos de malla estética o vibratoria) y, preferiblemente,
con los nebulizadores con los que se hayan realizado
los ensayos clinicos. Se debe entrenar a los pacientes
en su utilizacion, limpieza y mantenimiento. El desa-
rrollo tecnoldgico de los Ultimos afios ha permitido
contar con dispositivos que optimizan el depdsito pul-
monar y disminuyen el tiempo necesario para realizar
el tratamiento. Los antibidticos disponibles actualmente
para tratamiento nebulizado se resumen en la tabla 5.
Los antibiéticos nebulizados pueden producir broncos-
pasmo, disnea y molestias faringeas o toracicas(227).

Tratamiento de la inflamacion bronquial
El tratamiento con corticoides VO o ibuprofeno de

forma prolongada no se recomienda por sus efectos

adversos. Los corticoides inhalados se indicaran sobre
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TABLA 4. Estudios sobre terapia antibiética inhalada en BQ no fibrosis quistica.

Stockley
(1985)

Lin (1997)

Orriols
(1999)

Barker
(2000)

Drobnic
(2005)

Scheinberg
(2005)

Steinfort
(2007)

Dahr
(2010)

Navas
(2010)

Murray
(2011)

Chalmers
(2012)

White
(2012)

Wilson
(2013)

Serisier
(2013)

Haworth
(2014)

6

74

30

57

385

30

124

42

230

Abierto

Randomizado

Randomizado

Randomizado

Randomizado

Abierto

Abierto

Abierto

Abierto

Randomizado

Randomizado

Retrospectivo

Randomizado,
doble ciego
controlado
con placebo

Randomizado,
doble ciego
controlado
con placebo

Randomizado,
controlado
con placebo

Amoxicilina inhalada
4 meses

Gentamicina inhalada
40 mg 12 h/ 3 dias vs salino
0,45 %

Ceftazidima + tobramicina
inhaladas vs tratamiento
sintomético (1 afio)

Tobramicina inhalada 300
mg/12 h/4 semanas
periodos de on/off vs placebo

Tobramicina inhalada 300
mg/6 meses vs placebo

Tobramicina inhalada 300 mg
3 ciclos on/off. 14 dias

Colistina inhalada, 41 meses

Colistina inhalada 6 meses

Tobramicina inhalada
9 meses

Gentamicina 80 mg/12 h
vs placebo (salino 0,9)/12
meses

Gentamicina inhalada vs
placebo (salino 0,9%), 12
meses

Terapia de erradicacion frente
a PA (terapia IV: gentamicina +
ceftazidina + colistina inhalada
+/- ciprofloxacino vs terapia
oral: ciprofloxacina + colistina
nebulizada)

Ciprofloxacino polvo seco
32,5 mg o placebo dos veces
al dia 28 dias, con 56 dias de
seguimiento

Ciprofloxacino liposomal
nebulizado una vez al dia vs
placebo en periodos de on-off
durante 24 semanas

Colistina (1 millén 1U) (n=73)
o placebo (0,45%

salino) (n=71) con I-neb 2
veces al dia, 6 meses

17% no,
33% HI, 17%
PA,17% SA

No recogido

100% PA

100% PA

100% PA

100% PA

78% PA

100% PA

100% PA

Infeccion
crénica por
PA/HI/SA MC/
SN > 2 Ex/a

Infeccion
crénica por
PA/HI/SA MC/
SN >2 Ex/a

100% PA

Infeccion
crénica por
PA/HI

100% PA
sensible a
ciprofloxacino

100% PA

{ Volumen, T Pico de flujo,
| purulencia esputo

| Mieloperoxidasa en esputo,
 volumen esputo, | disnea, | carga
bacteriana, | Pico de flujo, { Test
marcha

1 n®ingresos, | dias hospitalizacion

| Carga bacteriana, mejorfa clinica,
T Tos, T HRBI
Erradicacion PA: 35%

| Carga bacteriana, | dfas
hospitalizacién, T HRBI

Mejoria sintomas Mejorfa CV.
Erradicacion PA (229%) 22%
abandono. Tos, HRBI

Mejorfa CV. Frena la caida FEV; y FVC

1 n° exacerbaciones, | n° ingresos,
1 volumen esputo, 4 n° esputos con
PA/afo

1 n° exacerbaciones, T HRBI

Erradica 30,8% PA: 92,8% MPP,
carga bacteriana T periodo libre de

exacerbacion, 1 n° exacerbaciones,

T CV. No otoxicidad ni nefrotoxicidad

| la inflamacién bronquial y sistémica,
| carga bacteriana

Erradicacion de la PA hasta un 80%
de los pacientes. En el seguimiento
(media 14,3 meses) el 50%
continuaba libre de PA'y en los

que no se erradico, se observo una
disminucién de las agudizaciones

| Carga bacteriana.
Bajas tasas de broncoespasmo

{ Carga bacteriana, T periodo libre de
exacerbacion, 4 n® exacerbaciones

En pacientes que cumplieron el
tratamiento (medido con el I-neb)

en el grupo de colistina aumentd
significativamente el tiempo libre de
exacerbaciones, se redujo la densidad
bacteriana de PA y mejoro la calidad
de vida

PA: Pseudomonas aeruginosa, CV: calidad de vida; HRBI: hiperreactividad bronquial; HI: Haemophilus influenzae; SA: Staphylococcus
aureus; MC: Moraxella catarrhalis; SN: Streptococcus pneumoniae; Ex/a: exacerbaciones/ario; MPP: microorganismos potencialmente
patdgenos; FEV;: volumen espiratorio forzado en el primer sequndo;, FVC: capacidad vital forzada, I-Neb: nebulizador de malla. Tomada y
modificada de: 35. Olveira C, Murioz A, Domenech A. Terapia nebulizada. Aio SEPAR. Arch Bronconeumol. 2014, 50: 535-45.
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TABLA 5. Antibidticos comercializados en Espana para uso inhalado.

Colistina, solucién para Colistina GES®

inhalacion (COL)

Promixin®
Colistina, polvo seco para  Colobreathe®
inhalacién (COL-P)
Tobramicina, solucién para  TOBI®
i () Tobramicina Combino
Pharm®

Tobramicina Teva®

Bramitob®

Tobrineb®
Tobramicina, polvo para TOBI Podhaler®
inhalacién (TIP) (T-326)
Aztreonam lising, solucion  Cayston®

0,5-2 millones Ul, 2 o 3 veces
al dia continuo

0,5-1 millon UI, 2 0 3 veces al
dia continuo

1,662,500 Ul (125 mg of
COL), 2 veces al dia

300 mg/5 ml, 2 veces al dia,
28 dias si/28 dias no

Compresor de alto flujo tipo
CR60%

+

pipeta tipo Ventstream®

0+

Pari LC Plus® (Pari) o E flow®

I-neb AAD®: activado por la
inspiracion

Turbospin

Compresor de alto flujo tipo
CR60®

para inhalacion (AZLI)

+
pipeta tipo Ventstream®
0+
Pari-LC Plus®
300 mg/4 ml, 2 veces al dia, 0
28 dias si/28 dias no E flow®
112 mg, 2 veces al dia Podhaler (T-326)
75 mg, 3 veces al dia, 28 dias  Eflow®
si/28 dias no +
dispositivo Altera®

Tomada y modificada de: Olveira C, Murioz A, Domenech A. Terapia nebulizada. Afio SEPAR. Arch Bronconeumol. 2014; 50: 535-45.

todo en pacientes con clinica de HRBI y, en el resto, su
indicacién deberd ser individualizada (). Los macré-
lidos modulan la respuesta inflamatoria y reducen los
niveles de expresion de RNAm y la secrecién de TNF-o
en las células epiteliales de la via aérea y son capaces
de modificar los factores de virulencia de los microor-
ganismos, alterando la ultraestructura bacteriana y
disminuyendo su capacidad de adherencia. El uso de
azitromicina en pacientes con BQ disminuye las agudi-
zaciones respiratorias, reduce la necesidad de antibiote-
rapia oral frente a P4, reduce los marcadores sistémicos
de inflamacién y mejora la funcidén pulmonar y la CV.
Antes de utilizarla en monoterapia se debe descartar
la presencia de micobacterias no tuberculosas en las
secreciones respiratorias(-339). Recientemente se ha
comunicado que la atorvastatina puede mejorar la tos
en pacientes con BQE@N.

Tratamiento de la hiperreactividad
bronquial

Los broncodilatadores y los corticoides inhala-
dos son Utiles en las pacientes que presentan HRBI

asociada. Los broncodilatadores también mejoran la
movilidad ciliar y facilitan el aclaramiento de secrecio-
nes; se recomiendan antes de la fisioterapia y de la
aerosolterapia antibidtica(-3).

Tratamiento nutricional

En los pacientes con BQ existe riesgo de desnu-
tricion (fundamentalmente de masa magra) ya que
los requerimientos energéticos son mayores (debido
al aumento del trabajo respiratorio y a la inflamacién
cronica —con liberacion de citokinas—) y por otro lado
puede producirse restriccion dietética por anorexia33)
La valoracion nutricional debe formar parte del trata-
miento de los pacientes con BQ y la medida del IMC
(indice de masa corporal) debe incorporarse como
uno de los parametros a controlar de manera rutinaria,
especialmente en aquellos con enfermedad evolucio-
nada y en las agudizaciones. Es aconsejable afiadir
alguna medida para estimar la masa magra como la
plicometria, la impedanciometria o la densitometria
de rayos X de doble energia (DEXA) (1243239, Se reco-
mienda afiadir suplementos orales en personas con



Valoracion y tratamiento del paciente con bronquiectasias

599

IMC < 20 kg/m2, o bien, > 20 kg/m?2 que estén per-
diendo peso de forma aguda (especialmente en agudi-
zaciones e ingresos). Se utilizaran férmulas poliméricas
e hipercaldricas, sobre todo si se requiere restriccion
de liquidos. En situaciones de alto estrés metabolico
(niveles de albimina < 3 g/dl) es recomendable que
sean, ademés, hiperproteicas. El empleo de formulas
altas en grasas no debe ser la norma. En caso de dia-
betes concomitante, las formulas con alto contenido
en dcidos grasos monoinsaturados mejoran el control
metabolico.

Rehabilitacion respiratoria (RR) y
ejercicio

En BQ, el ejercicio fisico ha demostrado mejorar,
a corto plazo, la capacidad de esfuerzo y la calidad de
vida asi como reducir la fatiga, la disnea y las agudi-
zaciones®%. La RR mejora a corto plazo la tolerancia
al ejercicio y la CV y puede reducir las agudizacio-
nes33536). Los pacientes con BQ deben entrar en
programas de RR (dirigidos por profesionales especia-
lizados) que incluyan educacién, ejercicio, técnicas de
fisioterapia respiratoria (FR) y entrenamiento muscular.

El objetivo de la FR es facilitar la eliminacion de
secreciones, optimizar el patron de ventilacion y mejo-
rar la movilidad de la caja toracica, consiguiendo una
mejoria de la disnea. Se recomienda en pacientes con
hipersecrecion bronquial (= 30 ml/dia), de una a tres
veces al dia, después de los broncodilatadores y pre-
via a los antibidticos inhalados. Incluye varias técnicas
que pueden combinarse, sin que exista evidencia de
cudl es la mas efectiva. La eleccion dependerd de la
edad del paciente y de su capacidad para realizarla.
Se utilizaran técnicas autoadministradas para facilitar
el cumplimiento(1.39.

El entrenamiento muscular incluye entrenamiento
aerdbico (EA) y entrenamiento de la musculatura
inspiratoria (EMI). El EA implica a grandes masas
musculares y debe realizarse como minimo 3 veces
en semana durante 20-30 minutos, de manera con-
tinua o en intervalos, y prolongarlo al menos durante
8 semanas o 20 sesiones, continuando después en
domicilio. Se recomienda practicar ejercicio de mode-
rado a intenso (caminar, correr, bicicleta...), durante
30 minutos al dia, de tres a cuatro veces por semana
0, en su defecto, una actividad fisica moderada diaria.
Respecto a la intensidad, se recomienda realizarla a
un 60-80% de la capacidad de esfuerzo maxima, eva-

luada previamente mediante una prueba de esfuerzo
basal(135-36), Para el EMI inspiratoria existen diferentes
dispositivos que son faciles de usar, pequerios y ase-
quibles. Los mas utilizados son los de umbral como
el Inspiratory Pressure Threshold Device® y los de
carga resistida como el PFLEX ResistiveTrainer® o el
Power-Breathe® 3334,

Mucoliticos

La N-acetilcisteina nebulizada no ha demostrado
efectividad en BQ. La inhalacion de dornasa alfa
(DNasa) se ha demostrado claramente efectiva en
FQ pero en las BQ debidas a otras etiologias puede
ser ineficaz o incluso perjudicial, por lo que no se
recomienda su empleo. En pacientes con BQ se ha
demostrado que la solucion salina hipertonica (SSH)
puede reducir la viscosidad del esputo y las agudi-
zaciones, y que mejora la CV'y la funcién pulmonar.
Un estudio que compard salino al 6% frente al 0,9%
encontré que ambos reducen las colonizaciones por
microorganismos y las agudizaciones, mejoran la CV'y
la funcion pulmonar, pero sin diferencias significativas
ente ellos. La SSH podria tener también efectos inmu-
nomoduladores y se ha observado que puede reducir
las concentraciones de interleuquina-8 en esputo y en
lavado broncoalveolar@?.

Tratamiento de las complicaciones y
trasplante pulmonar

Tanto los criterios para plantear un trasplante pul-
monar como el tratamiento de las complicaciones que
pueden presentar los pacientes con BQ (hemoptisis,
insuficiencia respiratoria, amiloidosis...) son similares
a lo establecido para otras patologias respiratorias(.

Vacunas

Deben seguirse las recomendaciones establecidas
para la prevencion de infecciones del tracto respiratorio
inferior, por lo que la vacuna antigripal y la antineumo-
cdcica deberan administrarse a todos los pacientes(.

Tratamiento quirirgico

Indicado en BQ localizadas que causen problemas
de manejo clinico, siempre que se descarten las enfer-
medades subyacentes que favorecen su aparicion; y en
casos de hemoptisis grave con embolizacion inefectiva
0 zonas abscesificadas no curables con tratamiento
antibidtico(:37).
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