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INTRODUCCION

Las bronquiectasias (BQ) son una enfermedad
clinica asociada a una imagen radioldgica. Se caracteri-
zan por una dilatacién anormal e irreversible del arbol
bronquial a consecuencia de la alteracion del epitelio
ciliar y la inflamacion bronquial cronica, a veces ampli-
ficada por la infeccidn, y son secundarias a mdiltiples
etiologfas(-9. Esta definicién no incluye a las BQ por
traccidn por procesos intersticiales, ni las dilataciones
bronquiales de individuos sanos o de edad avanzada
que se manifiestan sin clinica. La definicion actual
de BQ incluye tanto aspectos radioldgicos (dilatacion
bronquial, falta de afilamiento bronquial, bronquios
dilatados en la periferia)®, como criterios clinicos
(sintomas bronquiales crénicos y/o infecciones de
repeticion)@2).

La inflamacion e infeccién bronquial crénica (IBC)
favorecen la progresion del dafio pulmonar y el conse-
cuente declive de la funcion pulmonar. Todo ello deriva
en un deterioro de la calidad de vida, un aumento de
la morbimortalidad(45) y de los costes sanitarios-9.

Existen diferentes registros nacionales e inter-
nacionales que han conseguido reunir informacion
clinica de miles de pacientes, y en este sentido,
el Registro Espafiol de BQ (RIBRON) de la Socie-
dad Espafola de Neumologia y Cirugia Toracica
(SEPAR)(19), es uno de los registros nacionales mas
grandes del mundo. En el presente capitulo se abor-
daré el manejo global y multidisciplinar de las BQ no
fibrosis quistica (FQ).

EPIDEMIOLOGIA, COSTES Y PRONOSTICO

Determinar la prevalencia real de las BQ es
dificil. Se estima entre 42-566 casos por 100.000
habitantes, siendo mayor en mujeres y en mayores
de 75 afos, con un importante infradiagndstico(".
Actualmente estan aumentando debido a la creciente
longevidad de la poblacion, a la cronicidad de las
enfermedades generadoras, a su asociacién con otras
entidades muy prevalentes (como el asma o la enfer-
medad pulmonar obstructiva cronica [EPOC]) y, sobre
todo, al uso generalizado de las técnicas de imagen
que confirman su diagnostico (tomografia computa-
rizada de torax [TC])@61.

El coste de las BQ es elevado. En Espafia el coste
medio del tratamiento esta cercano a los 4.700 euros
anuales, aumentando con la gravedad de la enferme-
dad (10.000 euros en casos graves), la coexistencia de
EPOC, con un mayor niimero de agudizaciones y con la
presencia de IBC por Pseudomonas aeruginosa®. En
un estudio en Alemania se observo que el gasto total
durante un periodo de 3 afios fue de 18.634,57 euros
por paciente con BQ, un 30% mayor que para cada
caso control. Los costes de hospitalizacion supusieron
el 35% del total, y el gasto en antibidticos fue casi
cinco veces mayor que en los controles®. En cuanto
al coste medio de la hospitalizacion por BQ, se ha
estimado en Espafia unos 5.284,7 euros/paciente®.
Son necesarios més estudios de coste-efectividad y de
coste-utilidad para evaluar de manera mas exhaustiva
los tratamientos disponibles para las BQ.
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Figura 1. Fisiopatologia de las bronquiectasias en la via aérea. (Tomada de Fuschillo S, et al. Mucosal inflammation in idiopathic
bronchiectasis: celular and molecular mechanisms. Eur Respir J. 2008; 31 396-406).

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 diferencias
seguin la etiologia especifica que desencadena la alte-
racion inicial(2. El dafio del sistema mucociliar dificulta
la eliminacion de las secreciones vy facilita el creci-
miento bacteriano v la inflamacion bronquial, siendo
responsables del dafio estructural bronquial y de la
perpetuacion del circulo vicioso patogénico (Fig. 1).
Un disbalance entre los productos proinflamatorios
y antiinflamatorios y la falta de resolucién completa
de la infeccion e inflamacion a pesar de la respuesta
inmune y del tratamiento, favorecen la progresion de la
enfermedad. La inflamacién de la via aérea presenta un
perfil neutrofflico(2. Los pacientes con BQ mds graves,
aun en fase estable, pueden presentar inflamacion
sistémica detectable en sangre periférica(i314).

DIAGNOSTICO

Diagnostico etiologico

Las BQ son la consecuencia final de gran variedad
de procesos patologicos, tanto pulmonares como sisté-
micos (Tabla 1). Se han relacionado con més de 100
posibles etiologias, la frecuencia depende de la zona
geogréfica, del paciente (edad, sexo, comorbilidades) y
del dmbito sanitario en el que sea controlado (consul-
tas generales o especfficas)(1516). En el registro espariol
RIBRON se incluyeron 1.912 pacientes hasta el afio

2019. Presentaron datos vélidos de etiologia el 99,4%.
La causa mas frecuente fue la post-infecciosa (40,4%)
y el 18,5% fueron etiquetadas como idiopéticas(0). El
término idiopaticas no debe usarse a menos que se
haya hecho todo lo posible para identificar todas las
posibles causas o condiciones asociadas con las BQ,
realizando las pruebas necesarias para descartarlas. La
identificacion de la causa de las BQ mejora el pronds-
tico ya que permite actuar sobre los rasgos tratables
de la enfermedad(@17. Se considera que un porcentaje
importante de estas BQ podrian ser debidas a déficits
inmunitarios selectivos, reflujo gastroesofagico, infeccio-
nes no referidas por el paciente u otras enfermedades
como la EPOC o el asma®@.

Relacion de las BQ con la enfermedad
pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
Entre un 30y un 50% de los pacientes con EPOC
moderado o grave presentan BQ(®). Por otro lado, en
un 5-10% de los pacientes con BQ se asocia una EPOC,
porcentaje que ha ido en aumento(10.151619). | os pacien-
tes con EPOC y BQ conforman un fenotipo clinico con
caracteristicas propias (mayor produccion y purulencia
del esputo, mayor disnea y un mayor niimero de agu-
dizaciones) requieren tratamientos individualizados y
tienen peor prondstico. Las normativas tanto de EPOC
como de BQ aconsejan realizar una TC para descartar
BQ en EPOC moderada o grave con expectoracion cro-
nica, agudizaciones o aislamiento de microorganismos
potencialmente patdgenos (MPP)(120. Estas BQ suelen
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TABLA 1. Etiologia de las bronquiectasias.

Posinfecciosas (30%)

Etiologia desconocida (24,2-44,8%)
Asociadas a enfermedad
respiratoria cronica (6,3-13,7%)

Inmunodeficiencias (5-9,4%)

Asociadas a enfermedades
sistémicas (1,4-3,8%)
Hipersensibilidad (0,9-2,6%)
Discinesias ciliares (2,5-2,9%)

Causas locales (obstructivas) (< 1%)

Postrasplantes (< 1%)
Neumonitis postinflamatoria (< 1%)
Otras (< 1%)

Bacterias, tuberculosis, MNT, virus y hongos

EPOC (3,9-7,8%)
Asma bronquial (1,4-5,4%)
Déficit de o-1 antitripsina

+ Primarias: déficits cuantitativos o cualitativos humorales, celulares o
combinados.

+ Secundarias: neoplasias, VIH, otros virus, tratamiento biologicos e
inmunosupresores

Artritis reumatoide, lupus, sindrome de Sjogren, sindrome de Marfan,
policondritis recidivante, espondilitis anquilopoyética, sarcoidosis, enfermedad
inflamatoria intestinal

Aspergilosis broncopulmonar alérgica
Discinesia ciliar primaria, sindrome de Young

« Intrinsecas (tumores, cuerpos extraios, estenosis)
+ Extrinsecas (tumores, adenopatias)

Bronquiolitis obliterante o enfermedad injerto contra huésped
Aspiracion, reflujo gastroesofagico, radioterapia, inhalacion de gases téxicos o drogas

Sindrome de las ufias amarillas, panbronquiolitis difusa, sindrome de Swyer-James,
defectos congénitos del arbol traqueobronquial, endometriosis, amiloidosis

MNT: micobacterias no tuberculosas; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva cronica; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana;.
*Valores porcentuales basados en Olveira G, et al. Etiology of bronchiectasis in a cohort of 2047 patients. An analysis of the Spanish

historical bronchiectasis registry. Arch Bronconeumol. 2017, 53(7): 366-74 y Gao YH, et dl. Aetiology of bronchiectasis in adults: a

systematic literature review. Respirology. 2016, 21(8): 1376-83.

ser cilindricas, de predominio en lébulos inferiores y no
deben tener otra etiologia que las justifique salvo la pro-
pia evolucién de la EPOC. Martinez-Garcia y cols. han
observado que son factores de riesgo independientes
para la aparicién o progresion de BQ en pacientes con
EPOC la expectoracién purulenta crénica, el aislamiento
de MPP en esputo y el nimero de exacerbaciones
graves (que requieren ingreso)(9).

Relacion de las BQ con el asma

Existe menos evidencia de la relacion entre asma
y BQ, pero se ha observado una elevada prevalencia
(de hasta el 40% en algunas cohortes de pacientes
con asma grave), sobre todo en asma de caracter neu-
trofilico, de larga evolucion, con peor funcion pulmonar
y exacerbaciones frecuentes(19. Hay una frecuencia
sorprendentemente alta de asma (hasta el 7%) como
posible factor causal en diversas cohortes de pacientes
con BQUo19), En un estudio reciente®D, disefiado para
analizar la asociacion entre asma y BQ, la presencia de
BQ se relaciond con mayor gravedad del asma, pre-

sencia de expectoracion crénica, al menos un episodio
previo de neumonia y niveles mas bajos de FeNO
(fraccion exhalada de o6xido nitrico). Todo ello sugiere
que estamos ante un tipo especial de pacientes, con
caracteristicas propias. En aquellos pacientes con BQ
centrales que se presentan con sintomas sugestivos de
asma debe descartarse la aspergilosis broncopulmonar
alérgica (ABPA)().

Diagnéstico de BQ

Los pacientes con BQ presentan tos crénica (41-
100%), expectoracion cronica (46-76%) o intermi-
tente (20-38%) e infecciones respiratorias de repeti-
cion, pudiendo permanecer asintométicos entre estos
episodios. Otros sintomas frecuentes son la disnea, la
hemoptisis, el dolor tordcico y el cansancio. Las acro-
paquias son infrecuentes y pueden aparecer en fases
avanzadas, junto a caquexia, insuficiencia respiratoria
o cor pulmonare. La sinusitis es frecuente, en especial,
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en la discinesia ciliar primaria y en las inmunodeficien-
cias primarias2). Es importante establecer los distintos
fenotipos, lo que requiere analizar e integrar diversos
aspectos asociados con sintomas, IBC, exacerbaciones,
valorar rasgos tratables y la respuesta a tratamientos,
establecer la gravedad y el riesgo de progresion y de
muerte (uno de los factores de mayor peso en cuanto
a gravedad es la IBC por P. geruginosa). La identifica-
cion de fenotipos permitira llevar a cabo una medicina
personalizada, aplicando estrategias terapéuticas en
funcién de los rasgos tratables y del riesgo de evolucion
desfavorable22329),

Debe incluir los sintomas més frecuentes de las
BQ, asi como datos que orienten sobre la causa espe-
cifica (Fig. 2). Recientemente se ha definido como
posibilidad clinica de padecer BQ la presencia de al
menos dos de los siguientes sintomas: tos la mayoria
de los dias de la semana, produccion de esputo la
mayoria de los dias de la semana e historia de agu-
dizaciones®. Es Util cuantificar el volumen diario (de
forma semicuantitativa, marcado por el paciente en un
recipiente graduado) y la coloracion del esputo seguin
la escala de Murray@>.

Los pacientes con BQ pueden presentar diversos
patrones espirométricos, el mas frecuente es el tras-
torno ventilatorio obstructivo, no reversible, con capaci-
dad vital forzada normal o ligeramente reducida y ligero
descenso de la capacidad de difusién del mondxido
de carbono. Los pacientes con IBP por P. aeruginosa,
fumadores, con EPOC o con hiperreactividad bronquial
suelen presentar peor funcion pulmonar@26).,

Todo paciente con sospecha clinica de BQ debera
realizarse una radiografia de térax como parte del
examen inicial, aunque muestra escasa rentabilidad
diagnostica sobre todo en BQ leves o moderadas. La
TC es la técnica de eleccion tanto para el diagndstico
como para valorar la morfologfa, extension y progresion
de las BQ, tomar decisiones terapéuticas y para el
diagndstico de hallazgos coexistentes (Fig. 2). Con los
actuales TC multicorte se obtienen conjuntos de datos
con bajas dosis de radiacion, se pueden reconstruir
las imagenes en distintos planos y estimar el volu-

men pulmonar. Recientemente se han actualizado las
recomendaciones sobre los protocolos de adquisicion
e interpretacion, ya que los criterios diagndsticos no
estan validados. Los més utilizados son volumétricos,
de baja radiacion, sin contraste y con reconstrucciones
de alta resolucién (1-1,25 mm cada 10 mm). Imége-
nes en espiracion ayudan a valorar el atrapamiento
aéreo, la broncomalacia y la pequeria via aérea. Se han
establecido los siguientes criterios para el diagndstico
radiologico de BQ: relacion entre el didametro de la via
aérea interna y la arteria adyacente mayor de 1-1,5;
relacion entre el didgmetro de la via aérea externa y la
arteria adyacente mayor de 1-1,5; falta de afilamiento
bronquial y visibilidad de las vias respiratorias en la peri-
feria pulmonar. Son signos indirectos de BQ el engrosa-
miento peribronquial y la irregularidad de la pared, los
tapones de moco y la afectacion bronquiolar (patrén
en arbol en brote y en mosaico). Existen sistemas de
puntuacion para graduar la gravedad de los hallazgos
entre los que destacan las escalas de Bhalla (valoran
la extension y gravedad, tienen buena concordancia
interobservador y se correlacionan con la clinica y la
funcion pulmonar) y la escala de Reiff modificada, de
mayor aplicabilidad clinica dada su sencillez: se basa
en el cociente didmetro de la luz bronquial/didmetro
del vaso adyacente (O puntos < 1; 1 punto = 1-2; 2
puntos = 2-3; 3 puntos > 3) en cada uno de los 6
[6bulos pulmonares. La correlacion entre ambas pun-
tuaciones es muy elevada. También es posible utilizar
la resonancia magnética nuclear para el diagndstico y,
sobre todo, para el seguimiento de las BQ, pues es una
alternativa libre de radiacién. Sin embargo, tiene un alto
coste y una resolucion espacial inferior a la TCG527),

MICROORGANISMOS POTENCIALMENTE
PATOGENOS (MPP) EN LAS BQ

Las BQ son un nicho ecoldgico ideal para la colo-
nizacién por diferentes MPP. El crecimiento de los MPP
en las BQ se produce en la superficie de la mucosa
respiratoria, provocando un efecto inflamatorio local,
sin invadir los tejidos adyacentes. Podemos distinguir
varios estadios: infeccién inicial (primer cultivo positivo
de un MPP e IBC (3 0 més cultivos positivos para
un mismo MPP en al menos 6 meses en muestras
separadas entre si por al menos 1 mes). La IBC induce
una respuesta inflamatoria que suele manifestarse con
expectoracion purulenta persistente, infecciones respi-
ratorias de repeticion y afectacion sistémica. En adultos,
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SOSPECHA DE BRONQUIECTASIAS
Al menos dos de los sintomas*: tos la mayorfa de los dias de la semana, produccion
de esputo la mayoria de los dias de la semana y/o historia de agudizaciones y/o
Rx de tdrax sugestiva

!

TC + cultivo de esputo (gram, micobacterias, hongos) + PFR (espirometria, volimenes, DLCO)
+ analitica (hemograma, VVSG, PCR, proteinograma, inmunoglobulinas)

Malformaciones congénitas, traqueobroncomegalia,
situs inversus, obstruccion bronquial

v

HISTORIA CLINICA

* Historia familiar

+ Edad de aparicion de los sintomas

+ Antecedentes de infeccion: tosferina, sarampion, adenovirus, micobacterias, neumonia necrotizante
+ Susceptibilidad a infecciones: otitis, sinusitis, meningitis, neumonias de repeticion, diarreas, etc.

+ Enfermedades asociadas: intestinales (CU, enf. Crohn), sistémicas (AR, LES, Sjogren), asma, EPOC
« Inhalacion de toxicos

+ Aspiraciones: ERGE, disfagia neuromotora

+ Inmunodeficiencia secundaria: VIH, quimioterapia, trasplante, neoplasia hematologica

« Infertilidad

« Pancreatitis recurrente

* Hiperreactividad bronquial

« Rinosinusitis, alteraciones del olfato

+ Exploracion fisica: ufias amarillas

i [

SOSPECHA CLINICA PRUEBAS DIAGNOSTICAS

Inmunodeficiencias: infecciones de repeticion, rinosinusitis,  Estudio inmunoldgico: subclases 1gG y Ac especificos,

diarrea, disminucién de gammaglobulinas, 1gG, A, M Inmunidad celular, VIH

FQ: historia familiar, sinusitis, infertilidad, diabetes, Test del sudor, estudio genético, diferencia de potencia nasal,
pancreatitis, colonizacion bronquial por S. aureus, ABPA. espermiograma

ABPA: asma, BQ centrales, IgE elevada IE e 1gG a Aspergillus fumigatus, prick a Aspergillus

Déficit de alfa-1-antitripsina Fenotipo, niveles de ATAT

DCP: otitis, rinosinusitis, infertilidad, dextrocardia, Oxido nitrico nasal, batido ciliar, ultraestructura ciliar,

gammagrafia de motilidad ciliar marcada con Tc,
espermiograma

RGE: hernia de hiato, gastrectomfa, trasplante pulmon pHmetria, manometrfa, TEGD
Infeccion por MNT: TC compatible PPD, IGRA, 2 muestras respiratorias con MNT
Obstruccion bronquial Broncoscopia

Panbronquiolitis difusa: asiaticos, sinusitis, obstruccion via Biopsia pulmonar
aérea progresiva, arbol en brote, hiperinsuflacion pulmonar

No sospecha clinica: a descartar inmunodeficiencias con déficit de produccién de Ac,
ERGE, ABPA, micobacterias ambientales, FQ, DCP, DATAT

Criterios radioldgicos para definir las BQ significativas*, debe cumplir al menos uno:
+ Una relacion entre el didmetro de la via aérea interna y la arteria de > 1-1,5,
L———————— - Unarelacion entre el didmetro de la via aérea externa y la arteria de > 1-1,5,

+ Falta de afilamiento bronquial

« Visibilidad de las vias respiratorias en la periferia pulmonar

ABPA: aspergilosis broncopulmunar alérgica; Ac: anticuerpos, BQ: bronquiectasias; CU: colitis ulcerosa; DCP: discinesia ciliar primaria;
DLCO: difusion pulmonar de mondxido de carbono, Enf.: enfermedad; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica,

ERGE: enfermedad por reflujo gastroesofdgico, FQ: fibrosis quistica, ID: inmunodeficiencias; IGRA: interferén gamma release assay;
Igs: inmunoglobulinas, LES: lupus eritematoso sistémico; PCR: proteina C reactiva, MNT: micobacterias no tuberculosas;

PFR: pruebas funcionales respiratorias, PPD: prueba cutdnea de derivado proteico purificado S: Staphylococcus; Tc: tecnecio;

TC: tomografia computarizada; TEGD: trdnsito esofagogastroduodenal; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana;

VSG: velocidad de sedimentacion globular

Figura 2. Algoritmo diagndstico de bronquiectasias. (Tomado y modificado de Martinez-Garcia MA, et al. Valoracion y diag-
ndstico de las bronquiectasias en el adulto. Arch Bronconeumol. 2018, 54: 79-87).

*Aliberti S, et al. Criteria and definitions for the radiological and clinical diagnosis of bronchiectasis in adults for use in clinical
trials: international consensus recommendations. Lancet Respir Med. 2022; 10(3): 298-306.
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los MPP mas frecuentes son H. influenzae, P. aeru-
ginosa (se asocia a peor prondstico), Streptococcus
pneumoniae, Moraxella catarrhalis y S. aureus. En los
Gltimos afios han aumentado otros MPP: enterobacte-
rias, Achromobacter, Stenotrophomonas maltophilia,
Klebsiella, Nocardia spp, hongos (Candida albicans,
Aspergillus fumigatus, Scedosporium apiospermum)
y micobacterias no tuberculosas (MNT). La prevalencia
de MNT en pacientes con BQ se estima en tormo al
9-12%, y su identificacién se considera tanto causa
como consecuencia de la enfermedad@®). Por ello,
las guias espafiolas y europeas de BQ(#5 proponen
investigar la presencia de MNT al diagndstico y en
el seguimiento de estos pacientes. La colonizacién
fingica suele ocurrir en etapas avanzadas (pacien-
tes mayores, con hipersecrecion purulenta habitual
y tratados cronicamente con antibidticos) y su efecto
patogénico es controvertido. El Aspergillus fumigatus
puede provocar ABPA, pero también infeccion bron-
quial cronica con repercusion clinica; para su diag-
ndstico se requieren cultivos repetidos y descartar
otras causas. En el seguimiento de los pacientes con
BQ 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 importante la via de administracion del
antibiético (nebulizados alcanzan concentraciones en
mucosa bronquial mucho més elevadas), la dosis y la
biodisponibilidad bronquial. A veces, la resistencia no
predice su fracaso terapéutico(.

PRONOSTICO, GRAVEDAD Y
SEGUIMIENTO DE LAS BQ

Para valorar el pronostico y gravedad de las BQ
existen 2 puntuaciones multidimensionales, el FACED
y el Bronchiectasis Severity Index (BSI), asf como una
modificacién de la primera (E-FACED) que incluye
ademads el numero y gravedad de las agudizaciones
en el afio previo y es la recomendada por la norma-
tiva SEPAR-BQ ya que atina sencillez con capacidad
de prediccidn pronostica (Tabla 2)(12930). Es impor-
tante también la valoracion de la calidad de vida (CV).
Recientemente se ha validado el cuestionario CAT

(COPD assessment test) para su uso en BQ y dada
su sencillez es el que se aconseja en el seguimiento
de estos pacientes®n.

Las BQ son una enfermedad cronica cuyo manejo
es complejo. Las normativas espafiolas y britanicas(1430)
recomiendan el seguimiento en unidades especificas
(que dispongan de neumologo, de enfermeria y de
rehabilitacion especializados) de aquellos pacientes
con BQ causadas por una enfermedad susceptible
de tratamiento especffico, con IBC y/o con agudiza-
ciones repetidas, con tratamiento antibiético inhalado
de base, con caida rapida de la funcién pulmonar,
con enfermedad avanzada o los que estan siendo
considerados para trasplante, asi como todos los
nifios. Son importantes la educacién y supervision en
el reconocimiento de la agudizacidn y su automanejo
inicial, la administracién de antibidticos inhalados e
intravenosos en domicilio, el mantenimiento de los
equipos, la nutricién, la fisioterapia y el cumplimiento
del tratamiento(1.50),

TRATAMIENTO

El tratamiento de las BQ debe ser multidisciplinar
y multidimensional con el objetivo de mejorar la clinica
(disminuir la tos, el volumen y purulencia del esputo y
las agudizaciones), reducir la respuesta inflamatoria, la
carga bacteriana, el deterioro de la funcién pulmonar
y mejorar la CV(@4530),

Tratamiento de la etiologia

Es importante la deteccion precoz de las causas
que puedan tener un tratamiento especifico para poder
iniciarlo y enlentecer el deterioro®50),

Tratamiento de la infeccion bronquial
Hasta la fecha no existen estudios concluyentes
que hayan permitido obtener la indicacion para los
antibidticos inhalados en las BQ no FQ, por lo que
para el manejo terapéutico de estos pacientes nos
basamos en las indicaciones aprobadas para las BQ
causadas por FQ y en consensos de expertos“5:9).
La heterogeinicidad de este grupo de pacientes y la
falta de definiciones claras hace més dificil obtener
resultados. Recientemente el ensayo PROMIS 162,
presentado en el congreso de la European Respi-
ratory Society (ERS) del afio 2021, muestra que el
tratamiento con colistina inhalada en pacientes con
BQ no FQ disminuye el nimero de exacerbaciones,
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TABLA 2. Valoracion de la gravedad y seguimiento.

Etiologia

Clinica

Colonizacién-infeccion

Funcion respiratoria

Inflamacidn sistémica

Dafio estructural

Valoracién nutricional

Calidad de vida
Escala pronéstica E-FACED

Valorar anualmente.
Leves: 0-3; moderadas:
4-6; graves: 7-9

Repercusion y tratamiento de la enfermedad de base

Controles cada 1-6 meses segtin morbilidad, gravedad y progresién. 1 mes tras una
agudizacion
Monitorizar en cada visita:

.

Volumen (semicuantitativo), color y viscosidad del esputo
Numero de agudizaciones y gravedad

Disnea, HRBI, afectacion sistémica, complicaciones
Saturacion de oxihemoglobina

Cumplimiento del tratamiento

En cada control y agudizaciones: bacterias con diferenciacion de morfotipos de
colonias, estudio de sensibilidad (antibiograma) y, si es posible, recuento de colonias
bacterianas

Anual: cultivo de MNT y hongos

En pacientes con riesgo de deterioro: espirometria en cada control
Minimo realizar espirometria anualmente
Prueba de la marcha de 6 minutos: segtin afectacion de la funcion pulmonar

Anélisis de sangre anual con marcadores de inflamacién sistémica y parémetros
nutricionales

Rx de torax: si sospecha de complicaciones (hemoptisis, neumonia, neumotorax...)
TC baja dosis cada 2 afios si riesgo de progresion o nuevas lesiones en Rx. Para el resto
cada 4-5 afios

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

Valorar anualmente percepcion de gravedad: CAT*

Variable Valores Puntos
FEV; Al menos 50% 0
Menos del 50% 2
Edad Menos de 70 afios 0
Al menos 70 afios 2
Infeccién crénica por PA No 0
Si 1
Extension: nimero de ldbulos 1-2 16bulos 0
Mas de 2 lobulos 1
Disnea: MMRC 0-ll 0
M-IV 1
Exacerbaciones hospitalarias (afio previo) No 0
Si 1

HRBI: hiperreactividad bronquial; TC: tomografia computarizada; CAT: COPD Assessment Test; PA: Pseudomona aeruginosa; IMC: indice
de masa corporal; MNT: micobacterias no tuberculosas; Rx: radiografia; DEXA: densitometria de rayos X de doble energia. FEV,: volumen
espirado forzado en el primer sequndo; mMRC: escala de disnea modificada del British Medical Research Council.

Tomada y modificada de Martinez-Garcia MA, et al. Valoracion y diagndstico de las bronquiectasias en el adulto. Arch Bronconeumol.

2018; 54: 79-87.

*De la Rosa Carrillo D, et al. COPD assessment test in bronchiectasis: Minimum clinically important difference and psychometric
validation: A prospective study. Chest. 2020, 157(4): 824-33.

aumenta el tiempo hasta la primera exacerbaciény  estudios sobre terapia inhalada en BQ no FQ. En la
tiene un impacto positivo en la CV, sin aumentar la  tabla 4 se detallan los tratamientos antibicticos reco-
resistencia a P aeruginosa y sin efectos secundarios  mendados en las diferentes situaciones clinicas. Los
importantes. En la tabla 3 se muestran los principales  protocolos de tratamiento son variados y ninguno ha
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TABLA 3. Estudios sobre terapia antibiética inhalada en BQ no FQ.

Stockley 6  Abierto Amoxicilina inhalada 4 17% no, Lvolumen, T pico de flujo,
(1985) meses 33% HI, 17%  purulencia esputo
PA,17% SA
Lin (1997) 16 Randomizado Gentamicina inhalada 40 No recogido | mieloperoxidasa en esputo,
mg 12 h/3 dias vs. salino Jvolumen esputo, | disnea,
0,45 % { carga bacteriana, | pico de
flujo, { test marcha
Orriols 15 Randomizado Ceftazidima + tobramicina ~ 100% PA In°ingresos, | dias
(1999) inhaladas vs. tratamiento hospitalizacion
sintomatico (1 afio)
Barker 74 Randomizado Tobramicina inhalada 100% PA | carga bacteriana, mejoria
(2000) 300 mg/12 h/4 semanas clinica, Ttos, THRBI
periodos de on/off vs. Erradicacion PA: 35 %
placebo
Drobnic 30  Randomizado Tobramicina inhalada 300 100% PA | carga bacteriana, | dias
(2005) mg/6 meses vs. placebo hospitalizacion, THRBI
Scheinberg 41 Abierto Tobramicina inhalada 300 100% PA Mejoria sintomas. Mejoria CV.
(2005) mg 3 ciclos on/off Erradicacion PA (22%), 22%
14 dias abandono. Tos, HRBI
Steinfort 18  Abierto Colistina inhalada, 41 78% PA Mejorfa CVRS. Frena la caida
(2007) meses FEV; y FVC
Dahr 19 Abierto Colistina inhalada 6 meses ~ 100% PA Ln° exacerbaciones, | n°
(2010) ingresos, 4 volumen esputo, I n°
esputos con PA/afo
Navas 15  Abierto Tobramicina inhalada 9 100% PA I n° exacerbaciones, THRBI
(2010) meses
Murray 57  Randomizado Gentamicina 80 mg/12 h Infeccion Erradica 30,8% PA; 92,8% MPP,
(20171) vs. placebo (salino 0,9)/ cronica por | carga bacteriana T periodo
12 meses PA/HI/SAMC/ libre de exacerbacion, 4 n°

SN > 2 Ex/a exacerbaciones T CVRS. No
otoxicidad ni nefrotoxicidad

Chalmers 385 Randomizado Gentamicina inhalada vs. Infeccién lainflamacion bronquial y
(2012) placebo (salino 0,9%), 12 cronica por sistémica, | carga bacteriana
meses PA/HI/SA MC/
SN > 2 Ex/a
White 30  Retrospectivo Terapia de erradicacion 100% PA Erradicacion de PA hasta un 80%
(2012) frente a PA (terapia i.v.: de los pacientes
gentamicina + ceftazidina En el seguimiento (media 14,3
+ colistina inhalada £ meses) el 50% continuaba
ciprofloxacino vs. terapia libre de PA'y en los que no
oral: ciprofloxacina + se erradicd, se observd una
colistina nebulizada) disminucion de las agudizaciones
Wilson 124 Randomizado, ~ Ciprofloxacino polvo seco Infeccién | carga bacteriana
(2013) doble ciego 32,5 mg o placebo dos crénica por Bajas tasas de broncoespasmo

controlado veces al dia 28 dias, con 56 PA/HI
con placebo  dias de seguimiento

Serisier 42 Randomizado, Ciprofloxacino liposomal 100% PA | carga bacteriana, T periodo
(2013) doble ciego  nebulizado una vez al dia sensible a libre de exacerbacién, I n°
controlado vs. placebo en periodos de  ciprofloxacino  exacerbaciones
con placebo  on/off durante 24 semanas
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TABLA 3 (Cont.). Estudios sobre terapia antibiética inhalada en BQ no FQ.

Haworth (2014) 144 Randomizado, Colistina (1 millon 1U) 100% PA En pacientes
Estudio PROMIS controlado (n=73) o placebo cumplidores (>80%,
con placebo  (0,45% salino) (n=71) medido con el
con |-neb 2 veces al dia, I-neb) en el grupo
6 meses de colistina aumentd
significativamente

el tiempo libre de

exacerbaciones, se
redujo la densidad
bacteriana de PA'y

mejord CVRS
Barker (2014) AIBX1: 266 Aleatorizado  Aztreonam Gram | Densidad bacteriana
AIBX1 AIBX2: 274  controlado on/off, 112 dias negativos En AIBX2: mejoria de
AIBX2 con placebo CVRS
Aksamit (2018) 521 Randomizado,  Ciprofloxacino polvo No No diferencias en el
doble ciego,  seco DPI (32,5 mg) vs.  especificado  tiempo a la primera
controlado placebo dos veces al dia exacerbacion,
con placebo no diferencia en
la frecuencia de
exacerbaciones
Haworth (2019) 206 Randomizado,  Ciprofloxacino liposomal ~ PA Reduccion significativa
ORBIT3-4 doble ciego,  vs. placebo una vez al del tiempo hasta la
controlado dia, 24 semanas primera exacerbacion,
con placebo reduccion de la
frecuencia de las
exacerbaciones
Bruguera-Avila 62 Abierto, Colistina 1 millon UL PA Reduccién en n°y
(2019) retrospectivo  cada 12 horas al menos duracion de ingresos
y sin grupo 3 meses Reduccién
control exacerbaciones
ambulatorias
Lopez-Gil Otero 103 Abierto, Colistina 1 millon Ul PA Reduccion visitas a
(2019) retrospectivo  cada 12 horas al menos urgencias a 6 meses
y sin grupo 6 meses Reduccion en n° de
control ingresos a 6 y 12 meses
Reduccion consumo de
antibidticos

Disminucién de cultivos
positivos para PA

Tanriverdi et al 27 Retrospectivo  Tobramicina 300 mg PA Erradicacion 47,6% a 6
(2020) c/12h meses

ciclos on-off 28 dias x | exacerbaciones

6 meses Mejorfa sintomas

ClinicalTrials.gov  Reclutando ~ Multicéntrico, ~ Seguridad, tolerabilidad ~ No publicado  No publicados
aleatorizado,  y efectividad de 2 dosis
doble ciego,  de AZLI en comparacidn

controlado con placebo en

con placebo  pacientes con

de grupos bronquiectasias no FQ
paralelos

PA: Pseudomonas aeruginosa, CVRS: calidad de vida relacionada con la salud; HRBI: hiperreactividad bronquial inespecifica; HI:
Haemophilus influenzae, SA: Staphylococcus aureus; MC: Moraxella catarrhalis; SN: Streptococcus pneumoniae; Ex/a: exacerbaciones/
anio; 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 Olveira G, et al. Terapia nebulizada. Afio SEPAR. Arch Bronconeumol. 2014, 50: 535-45.
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TABLA 4. Tratamiento antibidtico en diferentes situaciones clinicas.

A) Agudizacion leve:

AGUDIZACION

PRIMOINFECCION

H. influenzae  Amoxicilina/clavulénico Amoxicilina 1-2 g/8 h v.o.
875/125 mg/8 h v.o. CIPrOﬂO‘)(a‘CInO 750 mg/12 hv.o.0 1021 dias,
Azitromicina 500 mg/24 h v.o. salvo para:
Cefditoren 200-400 mg/12 h v.o. + Azitromicina,
S. aureus Cloxacilina 500-1.000 mg/6 h  Amoxicilina/clavulanico 875/125 mg/8 h v.o. e
V.O. Linezolid 600 mg/12 h v.o. (en caso de SARM) reconj|enda
Cotrimoxazol 160/800 mg/12 h v.o. 3-5 dias
o ) * P. aeruginosa,
SARM Linezolid 600 mg/12 h v.o. Cotrimoxazol 160/800 mg/12 h v.o. se
Clindamicina 300-450 mg/6-8 h v.o. recomienda
Tedizolid 200 mg/24 h v.o. 14-21 dias
Pseudomonas  Ciprofloxacino 750 mg/12 hv.o.  Levofloxacino 750 mg/24 h v.o.
B) Agudizacion grave, sin respuesta a v.o. o por MPP:
H. influenzae  Amoxicilina-clavulénico 1-2 Ceftriaxona 2 g/24 h i.v.
g/8hiv.
S. aureus Cloxacilina 1-2 g/4-6 h i.v. Imipenem 1 g/8 h o
Vancomicina 15-20 mg/kg/8-12 h iv.
SARM Linezolid 600 mg/12 h iv. Vancomicina 15-20 mg/kg/8-12 h i.v.
Ceftarolina 600 mg/12 h i.v. 10-21 dias
Pseudomonas ~ Ceftazidima 2 g/8 h i.v. Piperacilina/tazobactam 4 g/8 h i.v. 0 aztreonam
+ 2 g/8 hiv. o cefepime 2 g/8 h i.v. o meropenem
Tobramicina 5-10 mg/kg/24 2 g/8 hiiv. o ciprofloxacino 400 mg/12 h iv.
hiv.o +
Amikacina 15-20 mg/kg/24 h iv. 0 gentamicina 5-7 mg/
kg/24 h iv. o ceftolozano/tazobactam 1-2 g/8 h iv.
Pseudomonas  Ciprofloxacino 750 mg/12 h v.o. +
+ En el caso de BQ graves (E-FACED 6-9 puntos) e ID se afiadira un antibidtico inhalado desde el inicio
durante 3 meses
+ Si alergia o intolerancia al ciprofloxacino: utilizar solo el antibiético por via inhalada durante 3 meses,
salvo en el caso de BQ graves e ID que se tilizarén, desde el inicio, ademés del antibictico inhalado,
uno o 2 antibicticos iv. con actividad antipseudomonas, durante 2-3 semanas segtin antibiograma
* En el caso de que la primoinfeccion se detecte en periodo de agudizacion se recomienda iniciar
terapia con antibidticos i.v. con actividad antipseudomonas
+ Antibidticos inhalados que deben emplearse en las primoinfecciones (orden alfabético): aztreonam
lisina (solucion para inhalacion), colistimetato de sodio solucion para inhalacion, levofloxacino inhalado
o tobramicina solucién para inhalacién (posologia: ver tabla de antibicticos inhalados)
**Realizar cultivo de esputo/mes los 3 primeros meses y después cada 2 meses durante un afo. Si
en cualquier momento durante el primer afio vuelve a presentar P. aeruginosa, considerar fracaso de la
erradicacion. En este caso: a) Afiadir un antibidtico inhalado al ciprofloxacino o b) Repetir la misma pauta
de ciprofloxacino + antibidtico inhalado o ¢) Cambiar por otra combinacién (ciprofloxacino + un antibiético
inhalado no utilizado en el primer ciclo). Si fracasan al menos 2 estrategias que incluyan antibidticos inhalados
y orales se recomienda el empleo de antibidticos inhalados més i.v. simultaneamente
SARM Acido fusidico 500 mg/12 h v.0,, cotrimoxazol 160/800 mg/12 h v.0,, rifampicina 600 mg/24 h v.o,
clindamicina 300 mg/6 h v.o., linezolid 600 mg/12 h v.o., tedizolid 200 mg/24 h v.o. o vancomicina
(formulacion i.v. administrada por via inhalada), tratamiento continuo, 250 mg, 2 veces/dia 2 semanas
**Se recomienda emplear simultaneamente diferentes combinaciones de estos antibiéticos por v.o.
Puede afiadirse vancomicina inhalada a cualquiera de estas pautas. Si no se logra la erradicacion deben
pautarse antibicticos i.v. (tigeciclina, teicoplanina, vancomicina £ rifampicina) frente al SAMR afiadidos o
no a vancomicina inhalada
Otros MPP Antibicticos v.o. seglin antibiograma 2 semanas
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TABLA 4 (Cont,). Tratamiento antibidtico en diferentes situaciones clinicas.

Pseudomonas Orden alfabético:
+ Aztreonam lisina (solucién para inhalacién) o
+ Colistimetato (polvo seco o solucion para inhalacion) o
+ Gentamicina (formulacion i.v. administrada por via inhalada) o
+ Levofloxacino (solucién para inhalacion) o
= + Tobramicina (polvo seco o solucién para inhalacion)
3 En casos moderados-graves o en que no hay respuesta favorable:
(o] emplear los antibicticos inhalados de forma continua roténdolos/ Prolongada,
2 alternéndolos sin descanso entre ellos o con periodos off més cortos mantener pauta
S SARM Vancomicina (formulacién iv. administrada por via inhalada), tratamiento 'nlhtflad?. f.“'?ﬂtfas
3 continuo, 250 mg, 2 veces/dia & BEEdITEEo
= . . . " sea favorable.
; **Si la respuesta es insuficiente o no tolerancia afiadir (o sustituir) Habitualmente
S vancomicina por cotrimoxazol 160/800 mg/12 h v.o. Zies
QO
E’ Stenotrophomonas ~ Colistimetato, solucion para inhalacion
= maltophilia *Si |a respuesta es insuficiente o no tolerancia afiadir (o sustituir) por

cotrimoxazol 160/800 mg/12 h v.o.

MPP Gentamicina (formulacién i.v. administrada por via inhalada)

**Cualquiera de los antibicticos especificos para inhalacion empleados en
|a infeccion crénica por P. aeruginosa

i.v. via intravenosa, ID: inmunodeprimidos; SARM: Staphylococcus aureus resistente a la meticiling; v.o.: via oral. BQ: bronquiectasias;
MPP: microorganismos potencialmente patdgenos. El orden de los antimicrobianos empleados por via inhalada no supone un orden de
prioridad en la recomendacidn, sino que se han escrito por orden alfabético. La dosis de colistimetato de sodio depende de la eficacia
del nebulizador utilizado. Si bien faltan estudios de depdsito pulmonar que lo confirmen, se recomienda que solo con un nebulizador
con liberacion adaptada de aerosol, como el I-neb se utilicen dosis mds bajas (1 mU, 2 veces/dia). Gentamicina es una formulacion iv
empleada por via inhalada (80 mg, 2 veces/dia tratamiento continuo). Gentamicina no existe en preparacion especifica para inhalacion.
Vancomicina es una formulacién i.v. empleada por via inhalada (250 mg, 2 veces/dia, tratamiento continuo). Vancomicina no existe

en preparacion especifica para inhalacion. Ningdn protocolo de erradicacion ha demostrado superioridad sobre otro. Si fracasan 3
estrategias de tratamiento debe aplicarse el protocolo de la infeccidn crénica.

Tomada y modificada de Martinez-Garcia MA, et al. Valoracién y diagndstico de las bronquiectasias en el adulto. Arch Bronconeumol.
2018; 54: 79-87 y Martinez-Garcia M4, et al. Spanish guidelines on treatment of bronchiectasis in adults. Arch Bronconeumol. 2018;
54(2): 88-96.

demostrado superioridad frente a los otros. Los anti-
bidticos inhalados disponibles y sus dispositivos de
inhalacion se muestran en la tabla 5.

El objetivo del tratamiento antibiético de la IBC
es disminuir la densidad bacteriana para romper el
circulo vicioso patogénico de infeccidn-inflamacion
bronquial y enlentecer el deterioro clinico-funcional.
La Normativa SEPAR-BQG9 y el consenso EPOC con
IBC9 recomiendan tratamiento antibidtico inhalado

Se ha demostrado que la infeccion bronquial ini-
cial por P aeruginosa se asocia a un peor prondstico

por lo que se recomienda intentar su erradicacion en
pacientes con BQ. Se han probado muchos protoco-
los para la erradicacién de P aeruginosa en FQ, pero
ningun tratamiento ha mostrado superioridad sobre los
otros. La normativa SEPAR-BQEY y la britanica® reco-
miendan también la erradicacion de SARM (S. aureus
meticilin resistente). No existe consenso sobre qué
debe hacerse en la primoinfeccion por otros MPP, la
normativa espafiola aconseja antibidtico seguin anti-
biograma 2 semanas (Tabla 4).

prolongado en: a) todos los pacientes con IBC por P
aeruginosa; b) en aquellos con una IBC por otros MPP
con al menos 2 agudizaciones leves-moderadas o una
hospitalizacion por agudizacién infecciosa durante el
afio previo, un deterioro marcado de la funcién pul-
monar o un deterioro de la CV (Tabla 4).

Tratamiento de las agudizaciones
Se define agudizacion como un deterioro clinico
agudo y mantenido caracterizado por el aumento de la
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TABLA 5. Antimicrobianos comercializados para su uso por via inhalatoria (orden alfabético).

Aztreonam lisina,  Cayston® 75 mg, 3 veces al dia, 28 dias 2-3 min Sistema de nebulizacion
solucién para de tratamiento seguido de 28 de e-Flow® + nebulizador
inhalacion descanso Altera
Colistimetato, Colobreathe®  1.662.500 de U 1-2 min Turbospin®
polvo seco para (125 mg de colistimetato), 2
inhalacion veces al dia, tratamiento continuo
Colistimetato Colistina 2 millones de U Variable, Sistema de nebulizacion
solucion para genérica (1 millén = 80 mg de dependiendo  e-Flow® o Pari LC plus® +
inhalacion* colistimetato), 2 veces al dfa, del nebulizador  pipeta pari LC sprint
tratamiento continuo
Promixin® 1 millén de U, 2 veces al dia, 37+23min  |-neb AAD®*
tratamiento continuo
Levofloxacino Quinsair® 240 mg, 2 veces al dia, 28 dias 5 min Sistema de nebulizacion
de tratamiento seguido de 28 de e-Flow® + nebulizador
descanso Zirela
Tobramicina, Tobi 112 mg, 2 veces al dia, 28 dias ~ 6 min Inhalador
polvo seco para podhaler® de tratamiento seguido de 28 de T-326
inhalacién descanso
Tobramicina, Tobi® 300 mg/5 ml, 2 veces al dia, 28 Variable, Sistema de nebulizacion
solucion para Tobramicina  dias de tratamiento seguido de 28  dependiendo  e-Flow®, Pari LC plus®™+
inhalacion genérica de descanso del nebulizador  pipeta pari LC sprint
Bramitob® 300 mg/4 ml, 2 veces al dia, 28 Variable,
dias de tratamiento seguido de 28  dependiendo
de descanso del nebulizador
Vantobra® 170 mg/1,7 ml 2 veces/dia, 28 3-4 min e-Flow® + nebulizador

dias de tratamiento seguido de 28
de descanso

Tolero®

*Solo la utilizacién del dispositivo I-neb® (nebulizador con liberacidn adaptada inspiratoria) permite emplear la mitad de la dosis (1 millén

de U, 2 veces al dia).

tos habitual y/o cambios en las caracteristicas del esputo
(aumento de la purulencia, volumen o viscosidad), que
puede acompaniarse de mayor disneg, fiebre, astenia,
mal estado general, anorexia, dolor torécico, hemop-
tisis, cambios en la exploracion respiratoria o caida
significativa de la funcion pulmonar que impactan en
la CV del paciente(':30), Los MPP més frecuentemente
aislados durante la agudizacién son P. aeruginosa, H.
influenzae, S. pneumoniae, S. aureus, M. catarrhalis
y las enterobacterias, aunque es posible que los virus
tengan también un papel relevante®3. La eleccién del
antibiético depende de la existencia 0 no de una IBC
previa. Si se conoce, hay que adecuar el tratamiento a
los MPP previamente aislados (suelen ser los mismos
en la agudizacion). Si no, debe iniciarse un tratamiento
empirico teniendo en cuenta el riesgo de infeccion por

P. aeruginosa (Tabla 4). En caso de agudizacion grave
se deben emplear dos antibidticos intravenosos con alto
grado de penetracidn en las secreciones respiratorias,
a dosis elevadas y prolongados (durante un minimo
de 10 dias, hasta que el esputo no sea purulento, y,
en los casos de infeccion por P. aeruginosa durante
14-21 dias). Si se utilizan aminoglucdsidos es mejor
administrarlos en una sola dosis y con especial cuidado
en pacientes ancianos o con patologfa renal. El cipro-
floxacino debe reservarse para su administracién oral.
En casos bien seleccionados, el tratamiento intravenoso
puede aplicarse en el domicilio del paciente.

Tratamiento de la inflamacion bronquial
Macrolidos: los macrolidos modulan la inflama-
cion bronquial e interfieren en la formacion de biopeli-
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culas. Tras la evidencia avalada por ensayos clinicos, se
recomiendan en pacientes con BQ con al menos dos
agudizaciones anuales a pesar de tratamiento de base
correcto. Esta situacion aparece sobre todo en pacien-
tes con IBC (en especial por P. aeruginosa) y expecto-
racion abundante o dificil control clinico. La posologia
més aceptada es de 500 mg, tres veces por semana.
Antes de su inicio se deben evaluar alteraciones en el
electrocardiograma (prolongacién del segmento QT),
funcion hepética y cultivo de micobacterias. Se debe
reevaluar su eficacia clinica cada 6 meses en base al
descenso en el nimero de agudizaciones().

Corticoesteroides inhalados: no se recomien-
dan de forma rutinaria salvo en pacientes con asma y
con hiperreactividad bronquial. Los corticoesteroides
inhalados en pacientes con IBC pueden aumentar la
susceptibilidad a infecciones.

Otros antinflamatorios: antileucotrienos, inhibi-
dores de la IPD4 o inhibidores de la elastasa no estan
indicados por el momento debido a la escasa evidencia
cientifica, salvo por coexistencia de EPOC, asma u otras
comorbilidades.

Tratamiento de la obstruccion crénica
al flujo aéreo

Se recomiendan los betaadrenérgicos de accion
corta (salbutamol o terbutalina) antes de la fisioterapia
respiratoria, para facilitar el drenaje de secreciones, y
previo a la administracién de antibioticos inhalados.
Los betaadrenérgicos de accion prolongada se indican
en aquellos pacientes que cursen con obstruccion al
flujo aéreo sintomatica. No existe informacion sobre
el uso de anticolinérgicos salvo en casos de asma o
EPOC coexistente(0).

Tratamiento nutricional

En los pacientes con BQ existe riesgo de desnu-
tricion (sobre todo de masa magra) porque tienen
mayores requerimientos energéticos (por el aumento
del trabajo respiratorio y la inflamacion crénica) y pue-
den disminuir la ingesta por anorexia (especialmente,
durante las agudizaciones). El indice de masa corporal
(IMC) es un marcador independiente de supervivencia
en BQ (<20 kg/m2) y la desnutricion de masa magra
se asocia a complicaciones y mortalidad. La valoracién
nutricional debe formar parte de la evaluacion integral
de los pacientes con BQ, siendo indispensable medir
el IMC en cada visita y valorar la ingesta y la pérdida

de peso en el tiempo. Es especialmente importante
en pacientes con enfermedad evolucionada y en las
agudizaciones. Serfa aconsejable, ademés, medir la
composicion corporal (masa magra)©o.

Rehabilitacion respiratoria (RR)
Yy ejercicio

Los programas de RR mejoran la tolerancia al
ejercicio y la CV. La fisioterapia respiratoria mejora
el control de las secreciones. Se utilizardn técnicas
autoadministradas para facilitar el cumplimiento,
teniendo en cuenta la edad del paciente y su capaci-
dad para realizarla. El ejercicio fisico aerdbico (caminar,
correr, bicicleta...) mejora la tolerancia fisica y la CV. Se
recomienda practicar ejercicio de moderado a intenso,
durante 30 minutos al dia, de tres a cuatro veces por
semana, o en su defecto, una actividad fisica mode-
rada diaria, ademés de las técnicas de fisioterapia. Es
recomendable también realizar ejercicios de fuerza
(potenciacion se la musculatura de las extremidades
con cargas progresivas). Para el entrenamiento de la
musculatura inspiratoria existen diferentes dispositivos
que son faciles de usar, pequefios y asequibles®4).

Mucoliticos y solucion salina hipertdnica

La evidencia existente es insuficiente para reco-
mendar los mucoliticos orales en BQ. Las sustancias
hipertonicas se recomiendan en pacientes con BQ
con expectoracion superior a 10 ml al dia o con > 2
agudizaciones/afio a pesar de un tratamiento de base
correcto. La inhalacion de 5 ml de suero salino hiperté-
nico al 6-7%, dos veces al dia ha demostrado mejorar
el drenaje bronquial, disminuir la viscosidad del moco,
mejorar el FEV, y la CV, asf como reducir las exacerba-
ciones y el consumo de antibiéticos®.

Tratamiento de las complicaciones
y trasplante pulmonar

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

Vacunas

Deben seguirse las recomendaciones establecidas
para la prevencion de infecciones en pacientes con
patologfa respiratoria cronica®o.
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Tratamiento quirirgico

La cirugia puede ser un tratamiento curativo en caso
de BQ localizadas que causen problemas de manejo
clinico, siempre que se descarten las enfermedades
subyacentes que favorecen su aparicion. También esta
indicada con intencion paliativa en casos de hemoptisis
grave con embolizacion inefectiva o de zonas abcesifica-
das no curables con tratamiento antibicticot0),

BQ Y COVID-19

La COVID-19 estd ocasionada por la infeccion por el
betacoronavirus SARSCoV- 2. En el estudio britanico de
Aveyard y cols.9 los pacientes con diagnostico de BQ
y COVID-19 presentaron un incremento en el riesgo de
hospitalizacion y de muerte frente a aquellos que no las
tenian. En un andlisis de Salud Nacional de Corea®?), de
una cohorte de 8070 pacientes infectados por COVID-
19, 132 (1,6%) tenian BQ y estos tenian COVID-19 més
severo, con mayor necesidad de oxigeno suplementario,
y mayor mortalidad. Ademas, algunos estudios destacan
la répida progresion de las BQ como secuela de la infec-
cion por COVID-19, lo que podria afectar al prondstico
de la enfermedad, aconsejando un seguimiento mas
estrecho en estos pacientes. No existe evidencia de
que los tratamientos habitualmente empleados en BQ,
particularmente los antibicticos inhalados empeoren el
pronastico o interfieran en la evolucion de la COVID-19,
por lo que deberdn mantenerse(®.

Aunque las complicaciones pulmonares a largo
plazo tras la infeccion por COVID-19 no estén bien
establecidas, se han observado BQ como secuelas
de la infeccion, sobre todo en pacientes con afecta-
cién grave. Aunque en la mayoria de los casos estos
hallazgos son principalmente radioldgicos, habra que
determinar en el futuro si estos pacientes comienzan
a manifestar sintomatologia de BQ. Se debe tener un
alto indice de sospecha clinica de secuelas pulmonares
post-COVID-19, incluyendo fibrosis y BQ en pacientes
que presenten sintomas de COVID-19 persistentes (),
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