ACTUALIZACION

Bronquiectasias: ;No es mas una enfermedad
huérfana?

PATRICIA FERNANDEZ V.*** y PATRICIO JIMENEZ P.**

Bronchiectasis: Is it no longer considered an orphan disease?

Bronchiectasis, so far considered an orphan disease, currently is diagnosed with a higher frequen-
¢y due to several reasons such as renewed awareness of the disease, better diagnosis including image-
nology, the development of patients registries, as well as a higher number of clinical research studies.
The pathological basis of bronchiectasis is widely variable. Also the clinical expression is variable, from
absence of symptoms in some patients up to chronic sputum production in others. Furthermore, a group
of patients often develop recurrent exacerbations. Despite the etiologies of bronchiectasis are diverse,
the main etiology is previous pulmonary infection. On the other hand, bronchiectasis could also be the
expression of diverse systemic diseases. Even around one quarter of patients the etiology would not be
established. The development of large registries of patients has allowed the building of classifications
systems with accurate prognostic criteria. Chronic infection is the most relevant issue in bronchiectasis.
Infection with P. aeruginosa has been associated with poor prognosis and their eradication must be
attempted always. Effective secretions drainage techniques, oral and nebulized antibiotics, as well as
mucolytic therapy are the mainstay of treatment in bronchiectasis.

Key words: Bronchiectasis; antibacterial agents;, Pseudomonas aeruginosa, respiratory tract
infections.

Resumen

Las bronquiectasias, consideradas hasta un tiempo atrds una enfermedad huérfana, se diagnosti-
can actualmente con mayor frecuencia debido a un renovado interés en esta patologia, a una mejoria
de técnicas de diagnostico, existencia de mejores registros, acceso a mejores imdgenes y aumento de los
estudios clinicos. El sustrato andatomo-patologico es notablemente variable, al igual que la expresion
clinica, que va desde la ausencia de sintomas hasta la presencia de broncorrea cronica. A su vez, un
grupo de pacientes tiende a presentar exacerbaciones frecuentes. Las etiologias de las bronquiecta-
sias son multiples, siendo la mas frecuente la existencia de infecciones pulmonares previas. También
pueden formar parte de enfermedades cronicas sistémicas. Sin embargo, en 25% de los casos no es
posible identificar la etiologia. El desarrollo de registros de pacientes ha permitido construir modelos
de clasificacion de gravedad, lo que hace posible establecer criterios prondsticos. La infeccion cronica
es un hecho frecuente en bronquiectasias y la presencia de P. aeruginosa confiere mal prondstico a la
enfermedad. La erradicacion de Pseudomonas debe ser intentada siempre en estos pacientes. El uso
de técnicas de drenaje, los antibidticos orales y nebulizados y las terapias mucoliticas constituyen los
pilares centrales en el manejo de la enfermedad.

Palabras clave: Bronquiectasias, agentes antibacterianos, Pseudomonas aeruginosa, infecciones
del tracto respiratorio.

Introduccion

Muchos autores en el siglo XXI aun siguen
describiendo que las bronquiectasias son una
enfermedad rara. Nosotros podemos argumentar
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que las bronquiectasias conforman una enferme-
dad comun, pero poco estudiada y ésta es quizas
la razon por la cual el término de enfermedad
huérfana todavia puede ser un término apropiado.

A esta enfermedad y a los pacientes se les debe
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posicionar en el lugar que les corresponde por la
importancia de esta patologia. Es sorprendente
como en los ultimos afios se estd trabajando en
registros nacionales y en estudios clinicos en esta
materia.

Segin la definiciéon de la Union Europea,
se denomina enfermedades huérfanas a aque-
llas en las cuales la prevalencia es menor de
5/10.000 habitantes; por lo tanto, las bronquiec-
tasias no podrian definirse como una enfermedad
huérfana ya que su prevalencia en USA fluctfia
entre 52 a 370/100.000 habitantes y en Alemania
alcanza a 67/100.000 habitantes!. Este reporte
sefiala que tanto la prevalencia como la inciden-
cia van en permanente aumento, lo que junto
al incremento del diagnostico, puede deberse a
varios factores: mejoria en técnicas de diagnos-
tico (por ejemplo, mayor disponibilidad de la
tomografia computarizada), mayor estudio de la
enfermedad y nuevas técnicas inmunoldgicas y
microbiologicas.

Esta claro que con la creciente evidencia
mucho queda por descubrir bajo el agua ya que
lo que vemos son so6lo los pacientes registrados,
no conociendo los pacientes leves o moderados
que se atienden en un sistema de salud primario,

tampoco conocemos la cantidad de pacientes
con signos y sintomas, pero sin un diagndstico
radiolégico y menos atin aquellos asintomaticos a
quienes nunca se le ha realizado una radiografia.

Heterogeneidad de las bronquiectasias

Al tratarse de una enfermedad secundaria a un
desorden morfologico, el diagnostico general-
mente comienza por una imagen radioldgica, con
una diversidad que comprende las bronquiecta-
sias cilindricas, varicosas, quisticas, localizadas y
difusas (Figura 1). Por otra parte, desde el punto
de vista clinico los pacientes con bronquiecta-
sias pueden presentarse con signos y sintomas
diversos, que incluye a los tosedores productivos
cronicos, los exacerbadores frecuentes, y los que
debutan con hemoptisis, incluyendo ademas a
pacientes totalmente asintomaticos.

Por otra parte, si evaluamos la funcion pulmo-
nar, podemos clasificarlos en obstructivos leves,
moderados y severos. Si los clasificamos con
respecto a la colonizacion, entonces /jpor qué
algunos se colonizan con Pseudomonas aerugino-
sa, otros con estafilococos aureus, algunos con H.
influenzae y otros nunca se colonizan?

Figura 1. Imagenes de bronquiectasias en la tomografia axial computarizada (TAC). 1: bronquiectasias cilindricas; 2:
bronquiectasias varicosas; 3: bronquiectasias quisticas; 4: bronquiectasias localizadas; 5: bronquiectasias difusas.
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Figura 2. Imagenes de bronquiecta-
sias de diversas etiologias en la TAC.
1: Post TBC; 2: Post adenovirus;
3: Fibrosis quistica; 4: Sindrome de
Kartagener.

Etiologia de las bronquiectasias (BQ)

Hoy dia sabemos que existen muchas enferme-
dades que pueden causar BQ (Figura 2), siendo
la mas frecuente la etiologia post-infecciosa; sin
embargo, pese a todos los avances en el diag-
nodstico hasta en el 25% de las BQ no se puede
establecer su etiologia® (Tabla 1).

Las BQ post infecciosas son generalmente
secundarias a procesos como tuberculosis, ade-
novirus en la infancia, coqueluche y sarampion.

Las BQ también estan presentes en anomalias
mucociliares como la fibrosis quistica (FQ), con-
sistente en una mutacion en el cromosoma 7, que
aparece precozmente en la vida, generalmente
acompanada de sinusitis, insuficiencia pancrea-
tica y azoospermia, cuyo diagnostico, ademas de
la sospecha clinica, se debe confirmar con test del
sudor o con estudio genético. Otra alteracion es
la disquinesia ciliar o sindrome de cilio inmovil,
desorden genético que provoca una alteracion de
la estructura y funcién del cilio, acompanado de
sinusitis e infertilidad, cuyo diagnéstico se hace
por biopsia y microscopia electronica; también se
describe el test de sacarina como técnica de diag-
noéstico, con menos sensibilidad y especificidad.
Si esta patologia se acompaina de situs inverso se
le denomina sindrome de Kartagener.

El déficit de alfa-1 antitripsina, enfermedades
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Tabla 1. Etiologia de las bronquiectasias*

Obstruccion de la
via aérea

Cuerpo extrafio bronquial
Tumor carcinoide, condroma
Tapones mucosos

Post infecciosa Adenovirus
Sarampion
B. pertussis
Tuberculosis
Anormalidades Fibrosis quistica
mucociliares Disquinesia ciliar

Anormalidades Hipogamaglobulinemia

inmunologicas Anormalidad funcién neutréfilos

Enfermedades Artritis reumatoide

sistémicas Sindrome de Sjogren
Espondiloartritis anquilosante
Déficit de a-1 antitripsina

EPOC Avanzada (VEF, 50-30%)

* Adaptado de McShane et al.

inflamatorias intestinales como la colitis ulcerosa
(inflamacién no granulomatosa de via aérea) y la
enfermedad de Crohn (inflamacién granulomato-
sa de via aérea), asi como el sindrome de Sjogren
y la Artritis Reumatoide (AR) también son causas
de BQ. La aspergilosis broncopulmonar alérgica
(ABPA) produce BQ centrales. Otra etiologia a
considerar son las inmunodeficiencias.
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Goeminne y cols., analizaron una serie de
casos extraidos de publicaciones inglesas, chi-
nas y norteamericanas, y concluyeron que la
etiologia mas frecuente es la idiopatica (30 a
66%), seguida por la post-infecciosa (19 a 43%),
inmunodeficiencias (1 a 9%), EPOC (1 a 36%),
enfermedades del tejido conectivo como Sjogren
y AR (1 a 11%), enfermedad inflamatoria intesti-
nal (1 a 3%), reflujo gastroesofagico (RGE) (1 a
4%) y ABPA (1 a 8%)°.

Clasificacion de gravedad de las
bronquiectasias

Convencionalmente el volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (VEF)) es usado
como indice de la severidad de la enfermedad.
Sin embargo, hoy sabemos que existen otros fac-
tores que estan directamente relacionados con la
gravedad de la enfermedad.

Existen dos puntajes de gravedad para clasifi-
car los pacientes con BQ segtn su riesgo. Chal-
mers y cols., introdujeron el indice de severidad
de BQ (BSI), que consiste en asignar puntajes a
la TAC de térax, VEF,, disnea medida mediante
la escala modificada del Medical Research Cou-
ncil (mMRC), colonizaciéon por P. aeruginosa,
exacerbaciones y hospitalizaciones previas®.

El puntaje de severidad de FACED, que perso-
nalmente consideramos el mas simple y facil de
realizar, fue publicado por Martinez Garcia estu-
diando 819 pacientes con BQ no fibrosis quistica
(FQ) seguidos durante cinco afios. Considera
cinco variables a saber: funcion pulmonar, edad,
colonizacion, extension y disnea>S. La puntua-
cion de cada variable y el valor del indice en la
cohorte de validacion se muestran en la Figura 3.

Examenes para estudio etiolégico
de bronquiectasias

Se recomienda solicitar determinacion de IgG,
IgA e IgM para descartar inmunodeficiencia, eo-
sin6filos en sangre, IgE sérica y tests especificos
para descartar ABPA. Especialmente en nifios
y en pacientes trasplantados hay que descartar
RGE. En todo nifio con BQ y también adultos
menores de 40 afios con historia de mal absorcion
intestinal o infertilidad se debe realizar el test
del sudor para descartar FQ. Ante sospecha de
disquinesia ciliar en paciente con infertilidad y/o
sinusitis se debe realizar determinacion de FeNO
nasal que se encuentra muy bajo o bien test de
sacarina; si éste resulta positivo se debe realizar
estudio de morfologia ciliar mediante biopsia en
un centro especializado.

Infeccion croénica de las bronquiectasias

La mayoria de los estudios describen que los
principales gérmenes colonizantes son: H. in-
fuenzae (14-52%), P. aeruginosa (15-58%), S.
pneumoniae (7-37%) y M. catarralis (8-27%)’.

De acuerdo a un estudio de McShane publi-
cado en 2013, hay que tener presente que, aun
teniendo esputo purulento, en el 18 a 40% de las
muestras no se cultivan patdgenos>.

Por otra parte, Finch y cols., en el estudio EM-
BARC (registro de BQ europeo) describen que
en los pacientes colonizados con P. aeruginosa
aumenta tres veces la mortalidad y siete veces
el riesgo de hospitalizacion, tienen una exacer-
bacion mas por afio y un VEF; 15% mas bajo en
comparacion con aquellos pacientes con BQ no
colonizados por P. aeruginosa®.
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Figura 3. Indice de gravedad de FACED en bronquiectasias no Fibrosis Quistica. Adaptado de Martinez-Garcia M, et al.
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Figura 4. Diferencia microbiana en bronquiectasias en fibrosis quistica (BQ FQ) y bronquiectasias no fibrosis quistica
(BQ no FQ). Pseudomonas 'y Burkholderia son los gérmenes porcentualmente mas frecuentes en BQ FQ, en tanto que
Haemophilus y Streptococcus son los predominantes en BQ no FQ.

La prevalencia de colonizacion con micobac-
teria no tuberculosa (MNT), en BQ es de 9,3%;
de ellos 53% son MAC (M. avium complex), 39%
M. abscessus, 3 a 28% M. kansasii, 1 a 3% M.
Sfortuitum, 1% M. chelonae y 1% M. malmoense.
Estos casos estan asociados a infeccion por P,
aeruginosa en el 52% y generalmente no son
exacerbadores frecuentes®. No existen datos pu-
blicados de infeccion por MNT en BQ en Chile.

Diferencia microbiana en BQ no FQ'y

BQ FQ

Mirando a nivel genético podemos ver que la
microbiota presente en bronquiectasias en pacien-
tes no FQ y BQ FQ son muy distintas; mientras
en el segundo los patdogenos mas frecuentes son
P. aeruginosa y Burkholderia, en BQ no FQ los
patdgenos principalmente encontrados son H. in-
fluenzae 'y Streptococcus pneumoniae (Figura 4).

Fenotipos clinicos en pacientes
con bronquiectasias

Aliberti y cols., han publicado recientemente
un estudio de cinco bases de datos con 1.145
pacientes en el que identifican 4 fenotipos cli-
nicos: Cluster 1: pacientes colonizados con P,
aeruginosa, Cluster 2: infeccion cronica con otro
microorganismo, Cluster 3: pacientes expectora-
dores diarios, Cluster 4: bronquiectasias secas!?.
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Manejo de las bronquiectasias

El objetivo fundamental del tratamiento es
reducir las exacerbaciones. Con ello estd demos-
trado que se reduce la mortalidad y disminuyen
las hospitalizaciones, mejorando la calidad de
vida. Un estudio finlandés sefiala que las bron-
quiectasias tienen mejor sobrevida que el asma,
pero peor que la EPOC después de la primera
hospitalizacion!!'. Otro estudio reciente australia-
no muestra que la sobrevida es similar a la pobla-
cion general, pero para ello se necesita un manejo
cuidadoso y dedicado de los pacientes!?. Los
pilares del tratamiento residen en tres elementos:
mejorar el clearance mucociliar, disminuir o
evitar las colonizaciones y tratar la inflamacion
de la via aérea.

La revision sistematica Cochrane de 2015
concluye que los antibidticos pueden reducir la
produccion de esputo, exacerbaciones y hospitali-
zaciones; que el tratamiento con corticoides inha-
lados puede mejorar la funciéon pulmonar, pero su
efecto es reducido; que las técnicas de clearance
mucociliar pueden reducir el esputo y mejorar la
calidad de vida, la asociacion LABA (B-2 anta-
gonistas de accién prolongada)+corticoides in-
halados pueden reducir disnea, sibilancias y tos y
finalmente que la Rh-DNasa no muestra beneficio,
como si ocurre en pacientes con fibrosis quistica'®.

Las claves para el manejo general se resumen
de la siguiente manera:
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1. Cuidados estandar a todo paciente con BQ:
Kinesiterapia diaria como fundamental,
vacuna influenza y neumococo, manejo de
co-morbilidades y enfermedad de base, reha-
bilitacién pulmonar, tratamiento precoz de las
exacerbaciones, vigilancia del esputo para P.
aeruginosa y micobacteriosis.

2. En bronquiectasias moderadas o si hay sinto-
mas persistentes pese a los cuidados estandar
se recomienda considerar uso de macroélidos
en pacientes exacerbadores frecuentes, dis-
positivos de fisioterapia y nebulizaciones de
solucion salina hiperténica.

3. En bronquiectasias severas considerar ademas:
antibidticos inhalados cuando existe coloniza-
cién por P. aeruginosa, corticoides inhalados
en pacientes seleccionados y oxigenoterapia,
cirugia y trasplante pulmonar en indicaciones
especificas.

Corticoides inhalados

En un estudio de BQ no FQ el empleo de altas
dosis de corticoides inhalados reduce el volumen
del esputo y los marcadores inflamatorios, pero
no disminuye las exacerbaciones ni modifica la
funcion pulmonar. Por lo tanto, el uso rutinario
de corticoides inhalados no esta recomendado,
excepto cuando hay hiperreactividad bronquial
o una ABPA.

Macrolidos

El efecto de los macrdlidos en BQ se funda-
mente en su papel anti infeccioso, sus propieda-
des antiinflamatorias y su efecto inmunomodula-
dor para alterar la virulencia bacteriana. Sabemos
que la azitromicina es ampliamente recomendada
en fibrosis quistica, especialmente en pacientes
colonizados con P. aeruginosa.

Hay tres estudios multicéntricos que avalan el
uso de macrolidos en BQ no FQ: EMBRACE!,
BAT" y BLESS'S, los que usando diferentes dosis
de azitromicina (500 mg tres veces a la semana,
250 mg una vez al dia) o eritromicina (400 mg
dos veces al dia) han demostrado reducir las exa-
cerbaciones en estos pacientes.

Los beneficios de los macrolidos deben ser
balanceados contra su potencial efecto toxico
cardiovascular y su ototoxicidad y el desarrollo
de resistencia de micobacterias (en BQ no FQ
debe hacerse exdmenes previos para descartar
esta infeccion).
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Técnicas de clearance mucociliar

Las técnicas de drenaje son variadas: técnicas
de respiracion, drenaje postural, autodrenaje (téc-
nicas activas de respiracion y drenaje asistido),
técnicas dependientes de dispositivos: PEP o
presion espiratoria positiva oscilatoria, chalecos
vibratorios, dispositivos de tos asistida; y final-
mente ejercicio y rehabilitacion pulmonar como
estrategias de drenaje'”.

Técnicas de drenaje a baja espiracion:

- Autodrenaje: se instruye al paciente para res-
pirar volumenes bajos en reserva espiratoria
y altos volimenes en reserva inspiratoria con
glotis abierta.

- ELTGOL: (slow-expiration with glotis-opened-
in-lateral-posture): se le instruye a exhalar
lentamente en posicion lateral con glotis
abierta'®.

Dispositivos de drenaje via aérea

1. Presion Espiratoria Positiva (PEP): oscila-
toria o no oscilatoria. Estan indicados en pacien-
tes con BQ FQ o no FQ con pobre adherencia a
técnicas manuales (Flutter y Accapella)'>".

2. Chaleco vibratorio: chaleco inflable conec-
tado a un generador de pulsos de aire que hace
que se infle y desinfle rapidamente, produciendo
compresion periddica de la pared toracica en un
proceso llamado oscilacion de alta frecuencia
(HFCWO). Se utiliza para BQ FQ, BQ no FQ,
desordenes ventilatorios, desordenes neuromus-
culares, atelectasias y EPOC. Requiere de tos
eficiente®.

Terapia mucolitica e hiperosmolar

Existen varias terapias mucoliticas aprobadas
para su uso en bronquiectasias no FQ:

1. Nebulizacion con solucion salina hiperto-
nica 7%: muestran resultados mixtos, en algunos
estudios con mejoria de calidad de vida, aumento
de la motilidad ciliar, aumento del clearance de
la tos. Sin embargo, aunque otros no encontraron
grandes diferencias en comparacion con placebo,
aun asi se recomienda su uso en estos pacientes?'.

2. Manitol: Estudios recientes muestran me-
joria en el tiempo a la siguiente exacerbacion y
mejoria calidad de vida medido por SGRQ (St.
George Respiratory Questionnaire)*.
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3. DNasa recombinante: que es una terapia
indispensable en pacientes con FQ, no esta reco-
mendada en BQ no FQ. En las Guias Britanicas
de 2010 se describe una recomendacion tipo A en
contra del uso de DNasa para bronquiectasia no
FQ’. O'Donnell y cols., estudiaron 349 pacientes,
los que randomizaron a 173 con DNasa y 176 con
placebo. Encontraron una reduccion del VEF, de
-3,6% versus 1,7%, p < 0,05 en contra del primer
grupo, con un riesgo relativo de aumento de las
exacerbaciones de 1,35 (IC: 1,01-1,79)%.

Disminucion de la infeccion bacteriana

El objetivo primario del tratamiento de las BQ
es disminuir las infecciones y la colonizacién
bacteriana, y con ello reducir las exacerbaciones,
mejorar la calidad de vida, reducir los sintomas,
mejorar la funcion pulmonar, prevenir hospitali-
zaciones y disminuir la mortalidad. Para lograr
reducir la infeccion bacteriana hay que enfrentar
dos situaciones: tratar las exacerbaciones y ma-
nejar la infeccion crénica.

Tratamiento de la exacerbaciéon

Se define como exacerbacion el aumento de la
tos, aumento del esputo, el cambio de viscosidad
o aumento de purulencia, el aumento de la disnea
y/o la presencia de hemoptisis.

El paciente debiera hospitalizarse por los si-
guientes motivos: cianosis, confusion, frecuencia
respiratoria > 25 ciclos/min, falla respiratoria o
hemodindmica, temperatura > 38 °C, incapacidad
de tratamiento oral, fracaso a terapia oral y razo-
nes sociales.

El uso de cefalosporina con efecto antipseu-
domoénico mas un aminoglicésido o bien una
quinolona, especialmente ciprofloxacino, es una
muy buena combinacion para erradicar el ger-
men. También se ha usado ciprofloxacino oral en
altas dosis mas aminoglicosido inhalado como
alternativa en pacientes ambulatorios.

En una exacerbacion el tratamiento inicial es
empirico y debe ser guiado por el ltimo cultivo
realizado. Previo al inicio de los antibidticos se
debe solicitar un cultivo de expectoracion, pero
iniciar tratamiento empirico en espera de resulta-
dos, ya que el antibidtico se puede modificar una
vez obtenido el antibiograma.

Los mejores resultados se obtienen con altas
dosis de antibioticos. Los microorganismos
asociados con las exacerbaciones son H. influen-
zae, S. pneumoniae, M. catarrhalis, S. aureus
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sensible, S. aureus resistente, Coliformes y P.
aeruginosa’.

El germen mas frecuente es el H. influenzae y
el tratamiento con beta-lactadmicos es suficiente:
amoxicilina en dosis altas (1 g cada 8 h) o bien
amoxicilina-acido clavuldnico cada 12 h. La P,
aeruginosa, si es sensible y estd colonizando
previamente, debe tratarse con una quinolona
oral, preferentemente ciprofloxacino, 750 mg dos
veces al dia. No hay consenso en la duracion de
la terapia, pero la recomendacion es de 10 a 14
dias de tratamiento.

Debemos iniciar un tratamiento intravenoso si
el paciente se encuentra comprometido, requiere
hospitalizacién, no responde a la terapia oral, el
microorganismo es resistente o se pretende erra-
dicar un primer cultivo con P. aeruginosa.

Un tratamiento agresivo de una colonizacion
inicial por P. aeruginosa puede resultar en una
erradicacion del organismo y asi prevenir o re-
tardar una nueva colonizacion. La erradicacion
de P. aeruginosa ha demostrado ademas reducir
las exacerbaciones.

Existen pocos estudios sobre erradicacion
precoz de P. aeruginosa en BQ no FQ. Orriols y
cols., estudiaron 34 pacientes con cultivos positi-
vos, tratados con ceftazidima mas tobramicina IV
durante 14 dias seguido de 3 meses de tobramici-
na nebulizada o de placebo, y controlados por 12
meses. Con la tobramicina nebulizada se obtuvo
una mayor proporcion de pacientes libres de P,
aeruginosa a los 12 meses (54,5% versus 29,4%)
en comparacion con el grupo placebo?.

Terapia combinada o monoterapia para
P, aeruginosa

Existe controversia respecto a utilizar monote-
rapia o terapia combinada. El Consenso Europeo
del afio 2000 concluye que, con un cultivo sensi-
ble, la monoterapia puede ser tan efectiva como
la terapia dual. Por otra parte, en presencia de un
cultivo con P. aeruginosa resistente, la terapia
combinada es la terapia de eleccion, bajando
el riesgo de desarrollar mas tarde resistencia a
los otros antibidticos®. La recomendacion para
la combinacién es una cefalosporina de tercera
generacion con efecto antipseudomoénico como
ceftazidima mas un aminoglic6sido como amika-
cina dosis diaria por 14 dias.

La terapia combinada no es necesaria en otros
gérmenes, salvo excepciones.

Las guias britanicas de 2010 recomiendan que
algunos pacientes con BQ pueden responder a un
antibidtico aun siendo resistente a esta droga in
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vivo, y en este caso no se debe cambiar el antibio-
tico si la respuesta clinica es favorable’.

En relacion a las terapias antibidticas inhala-
das de larga duracién Brodt y cols., publicaron
una revision sistematica incluyendo 12 estudios
randomizados controlados con 1.264 pacientes,
encontrando que los antibidticos (amikacina,
aztreonam, ciprofloxacino, colistin, gentamici-
na y tobramicina) usados durante 1 a 12 meses
eran mas efectivas que placebo en disminuir
carga bacteriana, erradicar bacterias y disminuir
exacerbaciones?. Murray y cols., en un estudio
publicado en 2011 demuestran que las nebuli-
zaciones con gentamicina en BQ noFQ en el
31% se lograba erradicacion de P. aeruginosa,
habia un aumento significativo en el tiempo a la
siguiente exacerbacion y una disminucion de las
exacerbaciones?’.

Trasplante pulmonar

Hoy dia el trasplante bipulmonar es una opcion
para pacientes con BQ no FQ en la etapa final de
su enfermedad, tanto en nifios como en adultos.
En las guias internacionales para la seleccion de
candidatos a trasplante pulmonar de ATS/ERS se
debe referir a un equipo de trasplante a los pa-
cientes menores de 60 anos, con VEF; < 30%, o
si tienen un deterioro muy rapido en el ltimo afio
pese a un Optimo manejo médico, en pacientes
con hemoptisis masiva, hipertension pulmonar
secundaria severa, o admision a UCI (unidad de
cuidados intensivos)?.
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