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RESUMO

0O termo bronquiectasia refere-se a dilatacdo anormal e irreversivel dos brénquios. Atualmente, nos paises desenvolvidos, onde a
maior parte das bronquiectasias é atribuida a doengas sistémicas, como a fibrose cistica e as imunodeficiéncias primarias, tém-se ob-
servado uma diminuigdo progressiva da incidéncia dessa doencga. Entretanto, em paises em desenvolvimento, com menores recursos
de saude, as bronquiectasias pos-infecciosas continuam sendo um importante e freqiiente problema de salde publica. A tomografia
computadorizada de alta resolugdo melhorou a eficacia diagndstica nas bronquiectasias permitindo o diagnéstico mais precoce dessa
entidade. A base do tratamento das bronquiectasias inclui tratar a causa especifica quando possivel, administrar antibioticos para trata-
mento da exacerbaco e para supressdo da carga microbiana, reduzir a excessiva resposta inflamatéria, promover a higiene bronquica,
controlar a hemorragia bronquica e remover cirurgicamente segmentos ou lobos extremamente danificados que possam se constituir em
focos de infecgdo ou sangramento. Esta revisdo aborda aspectos relevantes da patogénese, etiologia e diagndstico das bronquiectasias
e realiza uma atualizagdo da terapéutica disponivel.
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ABSTRACT

The bronchiectasis are abnormal and irreversible dilated bronchi. Nowadays, in industrialized countries, where most of the bron-
chiectasis is attributed to systemic illnesses, such as cystic fibrosis and the primary immunodeficiencies, the observation is that there has
been a progressive decrease in the incidence of this disease. Nevertheless, in developing countries, with less health resources, the
postinfectious bronchiectasis remains a relevant and frequent public health condition. High-resolution computed tomography (HRCT) has
improved the diagnostic accuracy of bronchiectasis, allowing diagnosis in earlier stages. The foundations of bronchiectasis’ therapy
includes the treatment of the specific cause when possible, the administration of antibiotics for acute exacerbation’s treatment and for
suppression of the microbial load, reduction of the excessive inflammatory response, promotion of bronchial hygiene, control of bronchial
hemorrhage, and surgical removal of extremely damaged segments or lobes that may be a nidus for infection or bleeding. This review
discusses relevant aspects of pathogenesis, etiology and diagnosis of the bronchiectasis and makes an update of available therapy.
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DEFINICAO continuam sendo um importante problema de satide ptblica

(2,3).
O termo bronquiectasia refere-se a dilatacdo anor-

mal e irreversivel dos bronquios, causada pela destruicdo

dos componentes eldstico e muscular de suas paredes (1).

PATOLOGIA E PATOGENESE

Macroscopicamente, as vias aéreas envolvidas pelo

EPIDEMIOLOGIA

A incidéncia de bronquiectasias tem diminuido pro-
gressivamente, principalmente nos paises industrializados.
Nitidamente, esta reducdo estd associada a introducdo da
antibioticoterapia que tornou bem menos freqiiente as
bronquiectasias de origem pds-infecciosas. Atualmente,
nos paises desenvolvidos, a maior parte das bronquiectasias
¢ atribuida a doencas sist€émicas. Entretanto, em paises em
desenvolvimento, com menores recursos de sadde, ou em
comunidades pobres, as bronquiectasias pods-infecciosas

processo tornam-se dilatadas, tortuosas, fldcidas e usual-
mente parcialmente obstruidas por secre¢des purulentas. As
vias aéreas mais periféricas usualmente estdo inflamadas e
preenchidas por secreg¢des, decorrente da obstru¢do mais
proximal. A longa duracdo do processo obstrutivo pode
ocasionar a substituicao das pequenas vias aéreas por pro-
cesso fibroético acelular (4).

Microscopicamente, parte das vias aéreas afetadas
estd espessada por edema e células inflamatérias, enquanto
outras dreas de mucosa apresentam erosdes, ulceras e até
mesmo formagdo de abscesso. A inflamagdo persistente
pode levar & metaplasia escamosa. Pode ocorrer broncoma-

1 Professor Adjunto, Departamento de Medicina Interna, Faculdade de Medicina, Universidade Federal do Rio Grande do Sul (UFRGS); Servigo de

Pneumologia, Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA).
2 Médico Internista. Residente do Servi¢o de Pneumologia do HCPA.

3 Professor Titular, Departamento de Medicina Interna, Faculdade de Medicina, UFRGS; Chefe do Servi¢o de Pneumologia, HCPA.

Correspondéncia: perinpoa@terra.com.br



Dalcin P et al

lacia, hipertrofia muscular e intensa neovasculariza¢do de
artérias bronquicas. Embora o processo envolva primaria-
mente as vias aéreas, as pneumonias recorrentes podem
comprometer o parénquima pulmonar com inflamagao,
edema e fibrose, com distor¢do da arquitetura alveolar
4.,5).

Os trés mecanismos mais importantes que contribu-
em para a patogé€nese das bronquiectasias sdo a infec¢do, a
obstrucdo das vias respiratdrias e a fibrose peribronquica.
Em alguns casos, todos os trés mecanismos estdo envolvi-
dos; em outros casos, um deles constitui o principal ou o
Unico processo patogénico. Em muitos casos, a infeccdo
estd presente em algum momento da evolugdo da doenca,
porém ndo estd claro em que extensao pode ser considerada
como causa ou efeito das bronquiectasias (3).

Ainda que esse processo patogenético possa variar
conforme a origem das bronquiectasias, a dilatacdo anor-
mal de brénquios e bronquiolos resulta de um circulo vi-
cioso que envolve infec¢do transmural, inflamacgdo e libe-
racdo de mediadores inflamatérios. A resposta inflamatdria
envolve o recrutamento de neutréfilos e linfécitos T. Ocor-
re liberacdo de elastase, de colagenase e de outras substan-
cias pelos neutréfilos recrutados. Os macréfagos e as célu-
las epiteliais das vias aéreas liberam substancias quimicas
como interleucina-8, fator de necrose tumoral e prostandi-
des, que influenciam a migracdo de células. O resultado
final da inflamacdo na parede bronquica é a destruicdo de
suas camadas elastica e muscular, levando as caracteristicas
dilatacdes das bronquiectasias. A distor¢do bronquica ori-
ginada desse processo ird proporcionar ainda maior obstru-
¢do e retengdo de secre¢do, aumentando o processo infec-
cioso (2,4).

APRESENTACAO E CLASSIFICACAO

FIGURA 1 : RX térax mostrando bronquiectasias cisticas pds-
tuberculose sendo que uma delas (seta grossa) apresenta nivel
hidroaéreo sugerindo infeccdo associada.

As bronquiectasias podem se apresentar de duas
formas: como um processo focal ou como um processo
difuso. As bronquiectasias focais envolvem um segmento
ou lobo pulmonar e, geralmente, estdo associadas a uma
obstrucdo localizada das vias aéreas que pode ser ocasiona-
da por bloqueio luminal (corpo estranho, tumor de cresci-
mento lento), compressao extrinseca por linfonodomegalia
(sindrome do lobo médio) ou por distor¢ao bronquica (apds
ressec¢do lobar). As bronquiectasia difusas envolvem sig-
nificativas por¢des de ambos os pulmdes e estdo, em geral,
associadas a doencas sistémicas (3,4).

Reid classificou as bronquiectasias em trés categori-
as de acordo com os achados patolégicos e broncogréficos:
bronquiectasias cilindricas, nas quais os bronquios estdo
consistentemente alargados; bronquiectasias varicosas, nas
quais existem constri¢gdes em segmentos de bronquiectasias
cilindricas, causando uma irregularidade que lembra as
veias varicosas; bronquiectasias saculares ou cisticas, nas
quais a dilatacdo aumenta em direc¢do a periferia pulmonar,
determinando uma estrutura em formato de balao (Figuras
1 a 4). Embora a classificacdo de Reid seja util para a des-
cricdo radiolégica do processo, ela ndo tem significado
clinico, fisiopatolégico ou epidemioldgico(5).

ETIOLOGIA

As bronquiectasias se constituem em via final co-
mum de uma variedade de doengas respiratdrias e de doen-
¢as sistémicas (5,6).

Nos paises em desenvolvimento, onde a incidéncia
de infeccdo respiratdria grave na infancia ainda € aprecié-
vel, as causas pos-infecciosas de bronquiectasias sdo as
mais freqilientes. Nos paises desenvolvidos da Europa e
América do Norte, a principal causa de bronquiectasias é a
fibrose cistica (3).
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FIGURA 2: TC térax mostrando bronquiectasias cisticas pds-
tuberculose (setas).

52 Rev HCPA 2007;27(1)




Diagnéstico e tratamento das bronquiectasias

140
94
1.0
0.0
3.9
t 4/-35

FIGURA 4: TC de Alta Resolugdo do Térax mostrando bronqui-
ectasias cisticas (seta grossa) e varicosas (seta fina)

FIGURA 3: TC de Alta Resolucdo do Térax mostrando broﬁqui— '
ectasias cisticas (seta grossa) e cilindricas (seta fina) na Fibrose
Cistica

A Tabela 1 apresenta as principais condi¢des associadas com bronquiectasias.

TABELA 1 - Condicoes associadas com bronquiectasias
Pos-infecciosa

Infecc¢des bacterianas (Bordetella pertussis, Pseudomonas, Haemophilus, Klebsiella, Staphylococcus aureus)

Tuberculose

Infeccdes pelo complexo Mycobacterium avium

Aspergillus sp.

Infec¢des virais (adenovirus, sarampo, influenza)
Condicoes congénitas

Discinesia ciliar primdria

Fibrose cistica

Deficiéncia de alfa;-antitripsina

Traqueobroncomegalia (sindrome de Mounier-Kuhn)

Deficiéncia de cartilagem (sindrome de Williams Campbell)

Seqtiestro broncopulmonar

Sindrome de Marfan

Imunodeficiéncia
Primadria
—  Hipogamaglobulinemia
—  Deficiéncia seletiva de IgA
—  Deficiéncia seletiva de IgG ou de suas subclasses
Secunddria

—  Leucemia linfocitica cronica
—  Quimioterapia
—  Imunomodulagio (apés transplante)
—  Virus da imunodeficiéncia humana
Obstrucao bronquica localizada
Aspirag@o de corpo estranho
Neoplasia de crescimento lento (benigna ou maligna)
Compressdo extrinseca por linfonodomegalia
Seqiiela de inalacdo téxica ou aspiracio
Cloro
Heroina
Aspirag@o contetdo géstrico
Condicoes reumaticas
Artrite reumatdide
Lipus eritematoso sistémico
Sindrome de Sjogren
Policondrite recidivante

Outras
Doenca inflamatéria intestinal (retocolite ulcerativa ou Crohn)
Sindrome de Young (discinesia ciliar secunddria)
Sindrome da unha amarela
Fistula bronquica
Idiopaticas

Adaptado de Barker AF (2).
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DIAGNOSTICO

A avaliag@o diagndstica envolve a identificagdo das
bronquiectasias, a busca da causa etioldgica e a avaliacdo
da gravidade da doenca (3).

Diagnostico de bronquiectasias

Os pacientes com bronquiectasias podem ter sinto-
mas decorrentes do processo bronquiectdsico ou da doenga
subjacente (4).

O quadro bronquiectdsico pode se apresentar clini-
camente como uma doencga indolente, como uma doenca
supurativa ou como doenga com hemoptise (3).

A apresentacdo como uma doenga indolente envolve
o fato de que as bronquiectasias podem ser encontradas em
individuos assintomdticos ou em pacientes com apenas
tosse leve. A caracterizacdo desse grupo de pacientes se
deve ao fato de que o avanco no diagndstico radiolégico
por imagem tornou mais ficil a identificacdo de graus me-
nores de bronquiectasias, ampliando o diagndstico da do-
enca (3).

Os pacientes com doenga supurativa (bronquiectasi-
as “umidas”) se apresentam com tosse e expectoragcao cro-
nicas. A expectorac¢do pode ter aspecto varidvel (mucdide,
mucopurulento ou purulento). Podem ocorrer episédios de
exacerbacdo, caracterizados por aumento do volume e da
puruléncia da expectoracdo, comprometimento sist€émico
como febre, fraqueza e perda de peso. A hemoptise € pouco
freqiiente, podendo ocorrer em pequena quantidade (escar-
ro hemadtico ou estrias de sangue no escarro) nas exacerba-
¢des. A dispnéia ndo € um achado universal, podendo ser
observada no pacientes com doenga extensa ou nas exacer-
bacdes. As vezes, a dispnéia estd associada a sibilancia. No
exame fisico, podem ser auscultados ruidos adventicios
como crepitantes, roncos ou sibilos, que se constituem em
pista para o diagnéstico. O principal diagnéstico diferenci-
al, frente a esses achados, € a bronquite cronica. O hipocra-
tismo digital € um achado varidvel, dependendo da causa
4.,5).

Os pacientes com doenca associada a hemoptise, em
geral, apresentam bronquiectasias decorrentes de tubercu-
lose pulmonar. A tosse e a expectoracdo nao sao achados
clinicos dominantes (bronquiectasias “secas”). O quadro
clinico é caracterizado por hemoptises recorrentes, em
geral, de pequeno volume. Entretanto, como o sangramento
pode se originar do sistema arterial bronquico ou de anas-
tomoses broncopulmonares, a hemoptise pode ser macica e
ameacadora a vida (2).

O exame radiolégico convencional do térax tem
sensibilidade de 88% e especificidade de 74% para o diag-
néstico de bronquiectasias. No passado, devido a maior
prevaléncia dos casos graves da doenca, as radiografias dos
pacientes que tinham bronquiectasias geralmente eram
anormais. Como resultado de uma diminui¢do do nimero
de pacientes portadores de doenga grave (pelo menos nos
paises desenvolvidos) e com a disponibilidade da tomogra-
fia computadorizada de alta resolucdo (TCAR) para identi-

ficar casos relativamente leves de bronquiectasias, traba-
lhos mais recentes mostraram que a radiografia freqiiente-
mente é normal ou mostra achados inespecificos (7).

Virias anormalidades radioldgicas caracterizam as
bronquiectasias, incluindo as seguintes (8):

Sinais diretos:

— opacidades lineares paralelas (em “trilho
de trem”), representando paredes bronquicas
espessadas;

— opacidades tubulares,
bronquios cheios de muco;
— opacidades em anel ou espagos cisticos,
algumas vezes contendo niveis hidroaéreos.

Sinais indiretos:

— aumento da trama e perda da defini¢do da
trama pulmonar em d4reas segmentares do
pulmao, resultante de fibrose peribronquica e,
em menor extensdo, de secre¢des retidas;

— aglomeracgdo de trama vascular pulmonar
indicando a quase invaridvel perda de volume
associada a esta condi¢ao;

— evidéncias de oligoemia como resultado
da redugdo da perfusdo da artéria pulmonar;

— sinais de hiperinsuflacdo compensatdria
do pulmao remanescente.

Com base nas evidéncias atuais, geralmente se acei-
ta a TCAR como exame por imagem de escolha na confir-
macdo da existéncia de bronquiectasias, bem como na
determinagdo de sua extensdo. A TCAR apropriada para a
investigacdo de bronquiectasias € aquela que utiliza uma
janelade 1 a 1,5 mm, a cada 1 cm, com tempo de aquisi¢do
de 1 segundo, reconstruida com o uso de um algoritmo de
freqliéncia espacial elevada durante inspiragdo méaxima. A
TC espiral pode acrescentar eficicia diagndstica, pois reduz
o artefato decorrente do movimento, mas requer uma dose
mais elevada de radiagéo (2,8).

Os achados tomograficos sugestivos incluem os se-
guintes (2,8):

— didmetro bronquico interno maior do que
1,5 vezes o didmetro da artéria pulmonar ad-
jacente;

— auséncia de afunilamento bronquico, de-
finido como um brdnquio que tem o mesmo
diametro do bronquio que o originou, por uma
distancia maior que 2 cm;

— visualizacdo de bronquio na periferia de 1
cm a partir da pleura costal;

— visualizacdo de bronquios adjacentes a
pleura mediastinal;

— espessamento de paredes bronquicas;

— constrigdes varicosas ao longo das vias
aéreas;

— formagao cistica ao final de um bronquio.

A broncografia serviu, durante muitos anos, como
padrio na demonstracdo da presenga e extensdo das bron-
quiectasias. Foi substituida pela TCAR por causa dos riscos
de reag@o alérgica ao contraste broncografico (que variava

representando
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de broncoespasmo secunddrio ao iodo até anafilaxia e mor-
te) e ao déficit tempordario da ventilagdo e das trocas gaso-
sas. No entanto, tem sido sugerido que a broncografia sele-
tiva, realizada através de um broncoscdpio de fibra Optica,
com a utilizacdo de contraste nao-idnico isosmolar, poderia
ser util em casos selecionados. Essa técnica ficaria reserva-
da para pacientes com hemoptise recorrente com TCAR
normal ou com alteracdes questiondveis (2,8).

A fibrobroncoscopia ndo tem valor para o diagndsti-
co direto de bronquiectasias, mas pode ser ttil na identifi-
cacdio de lesdo obstrutiva responsdvel por bronquiectasias
segmentares localizadas (Figura 5), na identificacdo de
segmentos broncopulmonares bronquiectdsicos responsd-
veis por hemoptise recorrente e na obten¢do de material
para estudo microbioldgico (2).

Diagnostico da causa etiologica

A investigacdo intensiva de pacientes com bronqui-
ectasias leva a identificacdo de um ou mais fator causal em
47% dos casos (6).

Na busca etioldgica, a pista diagndstica pode ser ob-
tida pesquisando os seguintes aspectos da histdria: infecgao
respiratéria complicada na infancia (coqueluche, sarampo
ou pneumonia), tuberculose no passado, predisposi¢do a
infeccdes ndo-respiratérias (indicativa de possivel deficién-
cia imunoldgica), atopia ou asma, doenga do tecido conjun-
tivo, sintomas de refluxo gastroesofdgico, infertilidade,
histéria familiar de imunodeficiéncia ou infeccdo pulmo-
nar, e fatores de risco para infec¢do com o virus da imuno-
deficiéncia humana (6).

FIGURA 5: Papel da fibrobroncoscopia: identificagdo de obstru-
¢do bronquica por corpo estranho (no caso, um osso de galinha
em bronquio do lobo inferior direito). (Cortesia Prof. Hugo Oli-
veira —-HCPA).

Os exames radioldgicos e tomograficos do térax po-
dem sugerir a etiologia das bronquiectasias. Bronquiectasi-
as localizadas sugerem obstrucdo brdnquica focal das vias
aéreas como causa etiolégica. Bronquiectasias difusas
sugerem doencga sist€mica. A distribui¢do das bronquiecta-
sias predominantemente nos lobos superiores sugere fibro-
se cistica, aspergilose broncopulmonar alérgica ou seqiiela
de tuberculose como etiologia, enquanto a distribui¢do no

lobo médio ou lingula sugere infec¢do pelo complexo M.
avium (8).

Exames de avaliacdo primdria incluem hemograma
completo, exames do escarro (gram, cultural, pesquisa de
bacilo dlcool-4cido resistente, cultural para micobactérias,
pesquisa direta e cultural para fungos) e dosagens séricas
de IgG, IgM e IgA. Exames de avalia¢do secunddria inclu-
em fator reumatdide, dosagem sérica de IgE, precipitinas
para Aspergillus, testes cutaneos para Aspergillus, subclas-
ses de IgG, dosagem de alfa,-antitripsina, dosagem de
eletrélitos no suor, fibrobroncoscopia, testes de fungdo
ciliar (teste da sacarina, bidpsia de mucosa nasal ou bron-
quica para microscopia eletronica e avaliacdo do batimento
ciliar), pHmetria esofdgica de 24 horas, sorologia para
HIV, investigacdo do trato digestivo (colonoscopia, enema
baritado ou imagem do intestino delgado) (2-4,6).

Avaliagdo da gravidade

A avaliacdo da gravidade das bronquiectasias pode
ser realizada pelo quadro clinico, pela extensdao tomogrifi-
ca e pela fung@o pulmonar (3).

Alguns dados clinicos podem ser marcadores da ati-
vidade da doenca. Os indicadores mais utilizados sdo o
volume de expectoragdo, a freqliéncia de exacerbagdes e a
recorréncia de hemoptise. O volume didrio de expectoracdo
correlaciona-se com mediadores pré-inflamatdrios in vivo e
apresenta implicagdes na avaliacdo de qualidade de vida
(maiores volumes didrios de expectoragdo implicam em
pior qualidade de vida). A freqiiéncia de exacerbagdes
correlaciona-se diretamente com a freqiiéncia de atendi-
mentos médicos, com a freqiiéncia de internagdes e inver-
samente com o escore de qualidade de vida. A recorréncia
de hemoptise pode se constituir um importante problema e
até trazer risco de vida nos casos de sangramento volumo-
so, exigindo tratamento especifico (3).

O dano estrutural pulmonar pode ser avaliado pela
TCAR que determina o nimero de segmentos broncopul-
monares envolvidos e a percentagem de envolvimento
lobar (8).

O grau de prejuizo na avaliagdo funcional pulmonar
depende ndo sé da natureza e extensdo da anormalidade
morfolégica causal, como também de condi¢des clinicas
associadas. O tabagismo pode piorar a funcido pulmonar e
acelerar o padrdo obstrutivo. A espirometria geralmente
mostra uma limita¢do do fluxo aéreo com volume expiraté-
rio forcado no primeiro segundo (VEF,) reduzido, capaci-
dade vital for¢cada (CVF) normal ou pouco reduzida e redu-
¢do da relacdo VEF|/CVF. A redu¢do na CVF pode indicar
que as vias aéreas estdo bloqueadas por muco, que elas
estdo colapsadas ou que ha pneumonia associada (5).

TRATAMENTO

Os objetivos do tratamento das bronquiectasias sdo:
evitar ou limitar dano adicional ao parénquima pulmonar,
prevenir ou reduzir a freqii€ncia de exacerbacdes e manter
uma boa qualidade de vida (2,3,5).
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A base do tratamento das bronquiectasias inclui: tra-
tar a causa especifica (quando possivel), administrar antibi-
oticos para tratamento da exacerbacdo e para supressdo da
carga microbiana, reduzir a excessiva resposta inflamatdria,
promover a higiene bronquica, controlar a hemorragia
bronquica e remover cirurgicamente segmentos ou lobos
extremamente danificados que possam se constituir em
focos de infec¢do ou sangramento. Outras recomendacdes
gerais envolvem ainda manter boa nutricdo, realizar ativi-
dade fisica regular e evitar o tabagismo (2,3,5).

Tratamento especifico

A identificagdo de uma causa especifica das bron-
quiectasias s6 tem implicacdes terapéuticas e progndsticas
em 15% dos pacientes. Além disso, pacientes com bronqui-
ectasias estabelecidas podem se deteriorar progressivamen-
te, independentemente da causa bdsica da doenga, devido a
auto-perpetuacdo do processo patogenético das bronquiec-
tasias (infec¢do — inflamagdo — lesdo tecidual) (6).

A reposi¢do de imunoglobulina € efetiva em contro-
lar infecgdes nos pacientes com hipogamaglobulinemia. Os
corticosterdides sist€émicos estdo indicados na aspergilose
broncopulmonar alérgica para tratar a inflamacao respon-
sével pelo desenvolvimento de bronquiectasias. Embora a
terapia génica para tratar a causa bdsica da fibrose cistica
ainda esteja em fase experimental, o diagndstico preciso da
doenga de base ¢ muito importante, pois permite imple-
mentar medidas terapéuticas especificas como nutri¢do, uso
de enzimas pancredticas, antibioticoterapia, dornase alfa e
fisioterapia, que t€m acarretado melhora progressiva na
sobrevida da doenca (2,9,10).

Tratamento antibiético

A antibioticoterapia € indicada para tratamento da
exacerbacdo da doenga e para tratamento preventivo na
tentativa de suprimir a carga bacteriana (2).

Tratamento da exacerbagdo

A identificacdo de exacerbagdo do quadro respiratd-
rio pode ndo ser um processo facil, j4 que em pacientes
com bronquiectasias supurativas a expectoracdo pode ser
cronicamente purulenta (2). Alguns autores t€m proposto
que o diagndstico de exacerbagdo seja feito na presencga de
quatro dos seguintes achados clinicos: 1) alteracdo na pro-
ducido de escarro; 2) aumento da dispnéia; 3) febre (tempe-
ratura > 38° C); 4) aumento de sibilancia; 5) mal estar,
fadiga, letargia ou diminuicdo da tolerancia ao exercicio; 6)
alteracdes na ausculta tordcica; 7) redugdo na fungdo pul-
monar; 8) alteracdes radiogréificas consistentes com um
novo processo pulmonar (11).

O tratamento precoce da exacerbagdo das bronqui-
ectasias com antibidtico, provavelmente, limita o circulo
vicioso (12). O exame bacterioscopico e o exame bacterio-
I6gico do escarro com antibiograma podem ser Uteis na
decisdo da escolha antibidtica. Os germes mais freqiiente-
mente isolados na cultura do escarro durante a exacerbacao
sdo o Haemophilus influenza e a Pseudomonas. aerugino-
sa. Porém, o estudo bacteriolégico pode ndo identificar

nenhum patégeno ou a gravidade da exacerbagdo pode ndo
permitir que a decisdo da antibioticoterapia seja postergada
até que os resultados dos exames bacterioldgicos do escarro
sejam liberados. Nesses casos, a decisdo de qual antibiético
usar deverd ter base empirica. Alguns parametros clinicos
como a relagdo VEF,/CVF < 60% e a produgdo didria de
escarro > 20 ml estdo independentemente associados com a
presencga de P. aeruginosa. Assim, os pacientes com menor
produgdo de escarro e com melhor fun¢do pulmonar podem
ser manejados inicialmente com cobertura antibidtica empi-
rica ndo anti-Pseudomonas, (amoxicilina, amoxicili-
na/clavulanato, macrolideos, cefuroxime, ceftriaxona),
conforme a gravidade do quadro clinico. Nos pacientes
com risco de P. aeruginosa, um curso empirico de cipro-
floxacina ou levofloxacina se constitui em op¢do adequada.
Ensaio clinico recente analisando a adicdo de tobramicina
inalatéria a ciprofloxacina via oral no tratamento da exa-
cerbacdo de pacientes colonizados por P. aeruginosa nao
encontrou beneficio nos desfechos clinicos embora a carga
bacteriana no escarro tenha diminuido significativamente
no grupo que usou tobramicina inalatéria (13). Em casos
mais graves, o tratamento hospitalar anti-Pseudomonas
pode utilizar drogas de uso intravenoso como ceftazidime,
ticarcilina e aminoglicosideos. De qualquer forma, nos
casos que ndo evoluem bem ao tratamento empirico inicial,
sempre que possivel, o ajuste do tratamento de acordo com
o exame bacteriolégico e antibiograma do escarro estd
indicado.

A duracdo apropriada do tratamento ndo estd bem
estabelecida, entretanto tem sido pratica comum utilizar a
antibioticoterapia por um periodo minimo de 10 dias (2,3).

Tratamento supressivo inalatorio

Estudos demonstraram que freqiientemente sdo i-
dentificados patégenos bacterianos em exame bacteriolégi-
co do escarro ou de amostra de secre¢do respiratoria obtida
por fibrobroncoscopia em pacientes com bronquiectasias,
em fase compensada da doenga. Os patégenos mais fre-
quientemente identificados sdo: Haemophilus influenza,
Pseudomonas aeruginosa, Streptococcus pneumoniae €
Moraxella catarrhalis. Evidéncias crescentes sugerem que
a presencga de bactérias como P. aeruginosa e H. influenza
podem estimular os mediadores envolvidos na resposta
neutrofilica e inflamatéria das vias aéreas. A presenca de P.
aeruginosa estd associada com maior produ¢do de escarro,
maior extensdo das bronquiectasias na TC de térax, maior
freqiéncia de hospitalizacdes e redugdo na qualidade de
vida. Frente a esse papel destrutivo da presenca de bacté-
rias nas vias aéreas em pacientes com bronquiectasias,
algumas estratégias de prevencdo e de supressdo da carga
bacteriana t€ém sido propostas como medida terapéutica
(14).

As evidéncias mais recentes tém fundamentado a u-
tilizacdo da antibioticoterapia inalatéria nos pacientes com
infec¢do cronica por P. aeruginosa, sob a forma de trata-
mento de manutencao ou de supressdo cronica, em especial
nos pacientes com fibrose cistica (3,10,14,15). Os antibid-
ticos mais utilizados t€m sido os aminoglicosideos e o
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colistin (polimixina E). Os esquemas terapéuticos utiliza-
dos pela via inalatéria tém sido: gentamicina 80 - 160 mg
duas vezes ao dia; amicacina 250 a 500 mg duas vezes ao
dia; tobramicina 75-150 mg duas vezes ao dia; Tobramici-
na inalatéria (Tobi®), 300 mg duas vezes ao dia; colistin 1
milhdo Ul duas vezes ao dia. O uso do colistin deve ser
didrio. O uso dos aminoglicosideos inalatérios deve corres-
ponder a ciclos de 4 semanas de uso didrio seguido de 4
semanas de suspensdo do mesmo. O colistin tem sido utili-
zado como a medicagdo preferencial pela nossa equipe, em
razdo do custo e da menor emergéncia de resisténcia bacte-
riana aos aminoglicosideos que ficam preservados para o
tratamento intravenoso nas exacerbacdes graves da doenca.
Embora a utilizagdo da Tobi® (preparagdo de tobramicina
sem preservativo e com 300 mg/ampola) esteja fundamen-
tada em ensaios clinicos randomizados (16), em virtude de
seu elevado custo, sua utiliza¢do tem sido reservada para os
pacientes que nao toleraram ou nio responderam ao uso de
outros antibidticos (3,14,15).

Tratamento supressivo oral

Uma das estratégias para tentar interromper o ciclo
vicioso infec¢do — inflamagdo — lesdo tecidual tem sido o
uso de antibioticoterapia via oral prolongada (17). Uma
revisdo sistemdtica analisou se o curso prolongado de anti-
bidtico oral influencia o desfecho nas bronquiectasias puru-
lentas nao-fibrose cistica. Houve uma diversidade muito
grande entre os ensaios clinicos. Observou-se significativa
taxa de resposta favoravel (diminuicdo do volume e puru-
Iéncia do escarro) ao uso de antibiético (OR 3,37, IC 1,6 —
7,1). Nao houve diferenca em relaciio a taxa de exacerba-
¢do e a funcdo pulmonar. Os autores concluiram que existe
um pequeno beneficio para o uso prolongado de antibiético
no tratamento das bronquiectasias purulentas. Porém, a
diversidade dos estudos exige que sejam realizados novos
ensaios clinicos com adequado poder e com melhor padro-
nizacdo dos desfechos (18).

Nos pacientes ndo colonizados por P. aeruginosa, a
sensibilidade in vitro parece ndo estar relacionada ao desfe-
cho (17).

Um estudo avaliou o uso de amoxicilina 3 g duas
vezes ao dia durante 32 semanas. Mostrou beneficio na
reducdo na gravidade das exacerbag¢des (mas ndo em sua
freqii€ncia), redu¢do do volume de expectoragdo e no culti-
vo de H. influenza comparado com placebo (18).

As fluoroquinolonas sdo a unica classe de antibioti-
co oral efetiva contra Pseudomonas aeruginosa. Embora
alguns estudos tenham avaliado sua utilidade na supressao
cronica, a sua utilizacdo ndo € recomendada devido ao
surgimento precoce de resisténcia bacteriana e devido a
efeitos colaterais importantes (ruptura de tenddes) (18).

A eritromicina, administrada na dose de 500 mg du-
as vezes ao dia, produziu reducio do volume de expectora-
¢do e melhora na fun¢do pulmonar em um pequeno ensaio
clinico randomizado com duragdo de 8 semanas (19). V&-
rios outros estudos t€ém demonstrado o efeito benéfico do
uso continuo de eritromicina em baixas doses na panbron-
quiolite difusa (doenca supurativa cronica idiopdtica mais

comum em asidticos) havendo melhora significativa dos
sintomas, funcdo pulmonar e exames de imagem (20). O
efeito benéfico da eritromicina pode ser explicado em parte
pelos efeitos antiinflamatdérios dos macrolideos e pelos
achados de estudos in vitro que demonstram haver mudan-
ca da morfologia e redugdo da adesividade da Pseudomo-
nas aeruginosa & membrana basal alveolar humana (21).

Ensaios clinicos randomizados recentes t€ém funda-
mentado o uso da azitromicina (500mg 3x por semana), nos
pacientes com fibrose cistica, especialmente nos que apre-
sentam infec¢@o cronica por P. aeruginosa (22,23). Nesses
estudos observou-se redugdo significativa da quantidade e
da gravidade das exacerbacdes, porém sem melhora da
funcdo pulmonar em relag@o ao placebo. Estas medicacgdes
atuariam por efeitos antimicrobianos e antiinflamatdrios
ndo completamente esclarecidos. Embora sejam necessa-
rios estudos adicionais para estabelecer o impacto desta
terapéutica em longo prazo, boa parte dos centros de FC
tém utilizado esta medicacdo no armamentdrio terapéutico
desta doencga (10,15).

Baseado nos resultados ainda incipientes de estudos
com uso cronico de macrolideos nas bronquiectasias e,
sobretudo na analogia feita com os ensaios clinicos realiza-
dos em pacientes com fibrose cistica e panbronquiolite
difusa, temos em nosso ambulatério preconizado o uso
crénico de eritromicina ou azitromicina nos pacientes com
bronquiectasias e infec¢des de repeticdo na tentativa de
reduzir a sua freqiiéncia.

Tratamento supressivo intravenoso

A administracdo de antibidticos intravenosos por 2 a
3 semanas, a cada 2 a 3 meses, tem sido proposta como
alternativa supressiva para pacientes sem fibrose cistica,
com doenca mais grave e com grande volume de secregdo.
Entretanto, essa indicacdo ndo encontra fundamento em
ensaios clinicos randomizados (17).

O tratamento supressivo anti-Pseudomonas parente-
ral na fibrose cistica tem sido uma estratégia proposta por
estudos dinamarqueses. Estudos retrospectivos e ndo-
controlados sugeriram melhora na sobrevida em pacientes
tratados com cursos de antibidticos por duas semanas,
quatro vezes ao ano, independentemente dos sintomas.
Entretanto, ensaio clinico randomizado comparando trata-
mento antibidtico supressivo intravenoso, administrado
quatro vezes ao ano, com o tratamento padrdo ndao mostrou
diferenca nos desfechos entre os grupos (15).

Tratamento da resposta inflamatoria

Uma revisdo sistemdtica buscou determinar se o uso
de corticéide inalatério melhora o controle sintomdtico ou
se influencia beneficamente o curso natural das bronquiec-
tasias. Os pacientes com fibrose cistica foram excluidos
desse estudo. Foram incluidos apenas dois ensaios clinicos
pequenos. Os estudos foram de 4 e 6 semanas de duracdo.
Houve uma tendéncia de melhora do VEF; com o uso de
corticéide inalatério. Nao foi observado beneficio em ne-
nhum outro desfecho estudado (24). Mais recentemente,
Tsang et al. avaliaram o efeito a longo prazo (12 meses) do
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uso de fluticasona em pacientes com bronquiectasias ndo-
fibrose cistica. Ao contrdrio do que sugeriam os estudos
anteriores, ndo houve diferenca significativa na funcio
pulmonar em relagdo ao grupo placebo ao final do estudo.
Constatou-se, no entanto, uma diminuicdo significativa do
volume didrio de escarro (OR=13,5; p=0,03) e da freqiién-
cia de exacerbagdes (OR=13,3; p=0,01) no subgrupo de
pacientes colonizados por Pseudomonas, sugerindo que ha
beneficio no uso de corticdide inalatério nesse grupo de
pacientes (25).

Uma revisdo sistemadtica recente analisou a eficdcia
dos corticosterdides orais na fase aguda e estdvel das bron-
quiectasias ndo-fibrose cistica. Ndo foram identificados
ensaios clinicos que fundamentassem essa utilizagcdo (26).
Na fibrose cistica, o uso de corticosterdide oral mostrou
beneficio sobre a fungdo pulmonar, entretanto com muito
prejuizo no crescimento, na curva glicémica e no metabo-
lismo 6sseo, de forma que os efeitos benéficos ndo suplan-
tam os riscos (15).

Na FC, doses elevadas de ibuprofeno reduzem a
perda de funcdo pulmonar, porém os efeitos colaterais
limitam o seu uso (15). Estudos iniciais com indometacina
oral e inalatéria mostraram beneficio no volume de expec-
toracdo e na liberacdo de mediadores neutrofilicos (2).

Também os estudos com os modificadores dos leu-
cotrienos sfo escassos nas bronquiectasias € ndo permitem
defini¢do terapéutica (27).

Promover a higiene bronquica

Promover a remocdo de secrecdes respiratdrias a-
cumuladas nas vias aéreas alteradas traz beneficios em
pacientes com bronquiectasias. Sdo utilizados para esse
objetivo a fisioterapia respiratdria, os broncodilatadores, os
mucoliticos e os agentes hiperosmolares (2,3).

As técnicas tradicionais de fisioterapia respiratoria,
drenagem postural e percussdo tordcica, tém sido utilizadas
por décadas no tratamento dos pacientes com bronquiecta-
sias. Mais recentemente, essa forma tradicional de fisiote-
rapia tem sido substituida por técnicas de fisioterapia ativa
como a pressdo expiratdria positiva, ciclo ativo da respira-
¢d0 e drenagem autégena que conferem maior autonomia,
em especial, para o paciente adulto. Nos paises desenvolvi-
dos, vestes infldveis e vibradores mecénicos aplicados ao
térax t€m sido utilizados como alternativa para a fisiotera-
pia respiratdria. Entretanto, o seu custo elevado limita a sua
utilizacdo em nosso meio. A despeito de tantos anos de
utilizacdo das técnicas de fisioterapia respiratdria, revisdes
sistemadticas recentes concluiram que faltam evidéncias que
fundamentem ou que refutem o uso de fisioterapia para
higiene bronquica na doenga pulmonar obstrutiva cronica e
nas bronquiectasias (28,29).

No curso evolutivo das bronquiectasias, assim como
em outras doengas pulmonares cronicas, € comum haver
uma redugdo da tolerdncia ao exercicio fisico, acarretando
diminui¢do da qualidade de vida e prejuizo no desenvolvi-
mento das atividades cotidianas dos pacientes. Estudos
recentes tém demonstrado beneficios significativos da
reabilitacio pulmonar e do treinamento da musculatura

inspiratdria na capacidade de exercicio e na qualidade de
vida dos pacientes. (30, 31).

Embora os broncodilatadores beta,-agonistas e anti-
colinérgicos tém sido amplamente utilizados durante a
fisioterapia respiratdria para potencializar a higiene bron-
quica, revisdes sistemdticas recentes da Cochrane ndo iden-
tificaram ensaios clinicos que fundamentem essa utilizacao
(32,33).

Os mucoliticos tém sido utilizados com o objetivo
de facilitar a higiene bronquica. A acetilcisteina adminis-
trada por nebulizacdo reduz a viscosidade das secregdes,
mas ndo hd evidéncias de que isso melhore desfechos clini-
cos. Ha evidéncias de que a bromexina, em conjunto com
antibioticoterapia, poderia contribuir na higiene bronquica
(34). O uso da dornase alfa (DNase recombinante humana
— Pulmozyme®) diminui a viscoelasticidade da secrecdo
respiratéria, através de acdo sobre o DNA extracelular,
degradando-o em pequenas fra¢des. Desta forma, aumenta
a depuracdo das vias aéreas, melhora a fun¢do pulmonar e
reduz as exacerbagdes respiratérias em pacientes com fi-
brose cistica. O tratamento é administrado por nebulizador,
em dose de 2,5 mg uma vez ao dia (15). Entretanto, em
pacientes com bronquiectasias de outras causas (ndo pela
fibrose cistica), a dornase alfa pode piorar a freqii€ncia de
exacerbacdes e o declinio do VEF,, estando, portanto,
contra-indicado para tal fim (11).

Ainda com o intuito de aumentar a higiene brénqui-
ca, alguns agentes hiperosmolares tem sido estudados em
pacientes com bronquiectasias (35,36). A solucdo salina
hipertdnica (7%) acelera o clearance traqueobronquico em
muitas condi¢des clinicas, provavelmente induzindo um
fluxo liquido na superficie das vias aéreas e alterando a
reologia do muco (27). O manitol, utilizado por via inalaté-
ria através de dispositivos em p6 seco, parece ter 0 mesmo
efeito. O uso da solucdo salina hipertdnica inalada foi ava-
liado em um ensaio clinico randomizado, controlado por
placebo, com duragdo de 48 semanas, em pacientes com
bronquiectasias secunddrias a fibrose cistica. Nesse estudo
constatou-se melhora significativa da fung@o pulmonar e do
nimero de exacerbacdes infecciosas no grupo que realizava
nebulizacdes duas vezes ao dia com solugdo salina hipertd-
nica a 7% (37). Uma revisdo sistematica recente buscou
determinar se esses dois agentes sio eficazes no tratamento
das bronquiectasias ndo relacionadas a fibrose cistica. Em-
bora existam evidéncias de que o manitol e a solucdo salina
hipertdnica aumentem o clearance das vias aéreas, nao
existem estudos analisando seu efeito sobre desfechos
clinicos relevantes nesse grupo de pacientes (35,36).

Controlar a hemorragia bronquica

A hemoptise em pequena quantidade € freqiiente-
mente encontrada durante as exacerbagdes. Nessa situacao,
o tratamento antibidtico é usualmente suficiente para deter
o processo hemorrdgico (38,39).

Hemoptises volumosas de repeticdo ou episddios
hemorrigicos ameacadores a vida (mais de 600 ml ao dia)
podem ocorrer e exigir manejo emergencial. O manejo
inicial exige repouso e posicionamento do paciente com o
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lado suspeito de sangramento reclinado para baixo. A pro-
tecdo da via aérea pode exigir intubacdo endotraqueal e
ventilacdo mecédnica. A TCAR e a fibrobroncoscopia po-
dem contribuir para identificar de qual lobo se origina o
sangramento. A arteriografia de artérias bronquicas e a
embolizacdo podem estar indicadas nos casos de sangra-
mento maci¢o ou quando o sangramento ndo responde ao
manejo clinico. Entretanto, o procedimento tem seus riscos
inerentes e o beneficio ndo é permanente. As complica¢des
desse procedimento incluem reagdes alérgicas ao contraste,
deslocamento do &émbolo e infec¢do da drea pulmonar in-
fartada. Em casos extremos, pode ser necessario a remogao
cirdrgica do segmento ou lobo fonte do sangramento
(38,39).

Tratamento Cirirgico

Quando bem indicado, o tratamento cirirgico me-
lhora total ou parcialmente a sintomatologia em mais de
90% dos pacientes (2). No entanto, ndo existem até o mo-
mento ensaios clinicos randomizados comparando trata-
mento clinico versus cirdrgico no manejo das bronquiecta-
sias (40).

O tratamento cirdrgico das bronquiectasias podera
estar indicado se: 1) as bronquiectasias forem localizadas,
preferencialmente comprometendo apenas um lobo; 2) o
paciente apresentar sintomas de dificil controle e/ou um
significativo prejuizo na sua qualidade de vida em decor-
réncia das infecgdes repetidas; 3) o paciente apresentar
funcao pulmonar suficiente para uma ressec¢do pulmonar;
4) o paciente ndo apresentar co-morbidades significativas
que impegam uma cirurgia de grande porte (2-5).

Embora as ressec¢des de bronquiectasias restritas a
um lobo sejam as ideais, envolvimento mais extenso e
mesmo bilateral, em principio, ndo as exclui. Em casos
graves, com bronquiectasias extensas, a ressec¢do do lobo
mais comprometido e ndo funcionante podera trazer gran-
des beneficios (cirurgia paliativa) (2-5)

Dogan et al. (41) relataram a experiéncia com cirur-
gia de bronquiectasias em 487 pacientes, dos quais 190
foram submetidos a pneumonectomia; 202 & lobectomia, 23
a bilobectomia e 72 a lobectomia combinada com segmen-
tectomia. A mortalidade peri-operatdria foi de 3,5% e apds
um seguimento médio de 10 anos verificou-se que 71% dos
pacientes operados encontravam-se assintomdticos. Resul-
tados semelhantes foram descritos por Ashour M et al. (42)
que relataram os resultados do tratamento cirdrgico de 85
pacientes com bronquiectasias (71 lobectomias e 14 pneu-
monectomias). Nao houve mortalidade cirdrgica nessa série
e os resultados foram bastante satisfatérios apds um segui-
mento médio de 45 meses: 74,1% foram considerados
curados, 22,4% apresentaram melhora importante e apenas
3,5% ndo obtiveram beneficio com a cirurgia.

Entre os trabalhos nacionais publicados sobre a ex-
peri€éncia com tratamento cirdrgico das bronquiectasias
destacamos o de Gomes Neto et al. (43) que descreveram
uma série de 67 pacientes operados por bronquiectasias,
sendo que 68,7% apresentam doencga localizada e o restan-
te, multissegmentar. Constataram que o grupo de pacientes

com doenga localizada obteve um melhor resultado cirtrgi-
co a longo prazo (84% ficaram assintomadticos versus 47%
no grupo de doenga multissegmentar) e uma menor taxa de
complicagdes poés-operatdrias (13% versus 43% no grupo
com doenca extensa). A taxa de mortalidade cirdrgica nes-
se estudo foi zero.

O transplante duplo de pulmio tem sido considerado
para os pacientes com fibrose cistica e doenca avancada,
tendo sobrevida de 75% em 1 ano e de 48% em 5 anos. A
consideracdo de transplante para outras formas de bronqui-
ectasias deve ser feita de forma individualizada (2,7). Beir-
ne et al. avaliaram os resultados do transplante pulmonar
em 22 pacientes com bronquiectasias ndo-fibrose cistica.
Foram realizados 9 transplantes de pulmao bilateral, 7
transplantes unilaterais e 6 transplantes combinados cora-
cdo-pulmdo. A sobrevida em 1 ano foi de 68% e em 5 anos
de 62%. Os autores concluiram que o transplante pulmonar
pode ser realizado em pacientes com bronquiectasias nao-
fibrose cistica com sucesso semelhante a fibrose cistica e as
outras doengas pulmonares (44).

CONCLUSOES

Como conclusdo, podemos dizer: que a emergéncia
da TCAR melhorou a eficdcia diagndstica nas bronquiecta-
sias; que o diagndstico etiolégico, ainda que possivel em
apenas 50% dos casos, pode modificar a terapéutica; que a
estratégia terapéutica disponivel ainda € limitada; e que ha
necessidade de se encorajar a pesquisa nessa doenga.
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