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Paciente masculino de 24 afos, acudié por picos febriles
de 40 °C. En sus antecedentes de importancia mencioné
ser portador de fibrosis quistica. En la exploracion fisica se
encontrd: torax simétrico con estertores apicales derechos,
murmullo vesicular conservado, sin dificultad respiratoria.
Fue tratado con antibidticos de amplio espectro (de tercera
generacion: ceftazidima, quinolona y levofloxacino) e in-
haloterapia. A su ingreso se realizé telerradiografia de térax
(Figuras 7a y b) donde se identificé la afeccion pulmonar
bilateral, de predominio en l6bulos superiores, y con mayor

afeccion derecha caracterizada por bronquiectasias, ade-
més de radiopacidad mal definida paramediastinal apical
derecha. La radiopacidad condiciona la sospecha de lesién
pulmonar parenquimatosa, por lo que se realiza estudio de
tomograffa computada de alta resolucion (TCAR) de térax
(Figuras 2a y b) donde se corrobora la extensa afeccién de
la via aérea —bronquiectasias— con engrosamiento de sus
paredes, bulas subpleurales y se identifica la lesion pulmonar
parenquimatosa, sélida, homogénea, con efecto de masa
sobre el parénquima adyacente.

Figuras lay b. Telerradiogra-
fia de torax y lateral derecho.
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Fibrosis quistica

FIBROSIS QUiSTlCA (FQ)

La FQ es una enfermedad autosémica recesiva que se pre-
senta en aproximadamente 1 de cada 3,000 nacidos vivos en
los Estados Unidos y Europa. Es causada por una mutacién en
la proteina transportadora de transmembrana de la fibrosis
quistica (CFTR). La CFTR es una proteina localizada en el polo
apical de las células de los conductos en bronquios, pancreas,
intestino, higado, vasos deferentes y glandulas sudoriparas.
Esto a nivel pulmonar se traduce en falla de secrecién de
cloruro a través de la CFTR e iones de canales asociados, que
conducen a la deshidratacién de las secreciones endobron-
quiales. Esta mucosidad espesa puede no ser eficazmente
eliminada por el sistema mucociliar, lo que condiciona la
obstruccion de las vias aéreas e infeccion bacteriana.’

La colonizacién y la infeccién recurrente con Staphylo-
coccus aureus, Haemophilus influenzae y Pseudomonas
aeruginosa es comin y puede progresar a la destruccion
de la via aérea. Hay un pobre pronéstico cuando mico-
bacterias atipicas o cepas de Burkholderia colonizan la
dilatada via aérea.’

Enfermedad pulmonar. La enfermedad pulmonar es la
causa principal de morbilidad y la mortalidad en la FQ. Se
caracteriza por ciclos progresivos de infeccion e inflama-
cioén que culminan en insuficiencia respiratoria. Al nacer
los pulmones de los pacientes con FQ son casi normales,
aunque las muestras de patologia muestran alteraciones en
las glandulas submucosas consistentes con glandulas que
ya estdn afectadas con moco.?

La colonizaciéon pulmonar en FQ y la infeccién se
producen con un espectro caracteristico de los patégenos
bacterianos que generalmente son adquiridos de unaforma
dependiente de la edad. Los organismos comunes al inicio
del curso incluyen al Staphylococcus aureus y no tipifica-
bles Haemophilus influenzae. Mds tarde en el curso de la
enfermedad, el Pseudomonas aeruginosa es el patégeno
mds comin, infectando a cerca de 80% de la poblacién.
La adquisicién de pseudomonas, especialmente las cepas
mucoides, se asocian con un deterioro clinico méas rapido.

Figuras 2ay b. TC de pulmén,
cortes axiales con ventana
para parénquima pulmonar.

Otros patégenos, tales como Stenotrophomonas
maltophilia o Achromobacter xylosoxidans pueden estar
presentes, pero en general no llevan peor pronéstico. Hay
un pobre pronéstico cuando las micobacterias atipicas o
el complejo Burkholderia cepacia colonizan la via aérea
dilatada.?

Algunos pacientes con FQ que adquieran B. cepacia
desarrollan un sindrome similar a la sepsis con neumonia
necrotizante severa llamada “el sindrome cepacia” vy tie-
nen un rapido deterioro que conduce a la muerte. Otros
pacientes quienes adquieren B. cepacia tienen un curso
menos dramdtico. De los nueve genomovares dentro,
del complejo de organismos cepacia, B. cenocepacia
(genomovar 1lI) es el mas frecuentemente asociado con
sindrome cepacia.?

La infeccién/colonizacién flingica pulmonar es comin
en la FQ. La infeccién por hongos mds frecuente es por
Candida sp. (50-70% de los pacientes), pero este organis-
mo se considera generalmente comensal. El Aspergillus,
en cambio, es aislada en aproximadamente 25% de los
pacientes y se puede asociar significativamente con la
enfermedad. La aspergilosis invasiva, aunque rara, es a
menudo fatal. La aspergilosis alérgica broncopulmonar
es bastante comdn, con una incidencia de 3.2% para los
pacientes menores de 18 afnos de edad y 5.2% para los
de 18 anos de edad y mayores. La aspergilosis alérgica
broncopulmonar es causada por una inmunoglobulina
alérgica exuberante E-reaccion mediada por los antige-
nos de hongos y se caracteriza por sibilancias, infiltrados
pulmonares y el empeoramiento de las bronquiectasias
y fibrosis.?

Evaluacion respiratoria

I. Radiografia de térax anteroposterior y lateral. La
Fundacion Fibrosis Quistica en la actualidad recomienda
que las radiograffas de térax pueden obtenerse cada
2 a 4 anos para el control rutinario de pacientes cli-
nicamente estables con FQ y por lo menos cada afo
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para los pacientes que tienen infecciones frecuentes o
disminucién de la funcién pulmonar. Para mejorar la
interpretacion de los hallazgos radiograficos en la FQ,
varios sistemas de puntuacién se han desarrollado a lo
largo de casi cinco décadas para controlar los cambios
en la enfermedad pulmonar. Los sistemas més utilizados
son la puntuacién de Shwachman-Kulczycki, la pun-
tuacion de Chrispin-Norman, puntuacién de Brasfield
(BCXR), la puntuacién ajustada de Chrispin-Norman
y la puntuacién de Wisconsin (WCXR) han sido uti-
lizados solos o como parte de sistemas mas grandes
de puntuacion clinica para evaluar la progresion de la
enfermedad. Todos estos sistemas utilizan una variedad
de métodos de puntuacién para evaluar la distribucién
y la gravedad de la hiperinflacién, las marcas lineales,
atelectasia, quistes, nédulos y lesiones de gran tamano
o la opacidad, que se encuentran en la FQ.?

I. TCAR. Durante la Gltima década la TCAR ha sido re-
conocida cada vez mas como la modalidad de imagen
mas eficaz debido a que reconoce los cambios més
precoces e incluso los que aparecen antes de los cam-
bios en la radiografia de t6rax y de los espirométricos,
por lo que son de gran importancia pronéstica en la
evaluacion de la evolucién de la enfermedad. El exa-
men ideal consiste en cortes de 1.5 a 2 mm de grosor
y a intervalos de 10 mm, desde el apice pulmonar
hasta debajo del angulo costofrénico. Se requiere de
la técnica helicoidal en los menores de cinco afios. La
TAC debe ser realizada una vez por afo. La Fundacién
Fibrosis Quistica no ha emitido las actuales directrices
que especifiquen el uso de TCAR para supervisar la
progresion de la enfermedad pulmonar. Esta falta de
directrices proviene en gran parte porque la TCAR se
utiliza inicialmente en un entorno de investigacién para
describir la progresion de la enfermedad pulmonar y
mads recientemente en ensayos clinicos para evaluar
intervenciones terapéuticas especificas.

Sistemas de puntuacién en TCAR. En 1991, Bhalla y
asociados, publicaron por primera vez un sistema de pun-
tuacion para la FQ por TCAR. En el mismo periodo del afio
Nathanson y sus colegas, también publicaron un sistema de
puntuacién FQ para TCAR. Desde entonces varias modifi-
caciones o alternativas de sistemas de puntuacién han sido
desarrolladas para identificar y evaluar la gravedad de las
caracteristicas tomograficas asociadas con la enfermedad
pulmonar FQ. Todos los sistemas de puntuaciones incluyen
bronquiectasias, engrosamiento peribronquial, tapona-
miento mucoso y opacidades parenquimatosas. Algunos
sistemas de puntuacién incluyen: pequefios nédulos, la
atenuacién en mosaico, saculaciones y atrapamiento de
aire en las imagenes en espiracion.

Nuevos conocimientos sobre la progresion de la FQ
y los estructurales en la enfermedad pulmonar

Las imagenes radiolégicas toracicas acumuladas durante
la investigacién en la Gltima década en los lactantes, nifios
y adultos que tienen FQ han proporcionado una mejor
comprensién de la enfermedad pulmonar temprana y
progresiva. En la FQ unos cambios progresivos del pulmén
ocurren al término de un tiempo, con diferentes compo-
nentes estructurales y ello es dependiente de la fase de
desarrollo de la enfermedad.

La FQ es una enfermedad heterogénea en la que las
diferentes regiones del pulmén pueden estar en diferentes
etapas: temprana, moderadamente progresiva y enferme-
dad severa.

Enfermedad temprana: Atrapamiento de aire, engrosa-
miento de las paredes bronquiales que puede ser regional,
periférica vs central, con minimo taponamiento mucoso.

Enfermedad moderadamente progresiva: Atrapa-
miento aéreo lobar de moderado a severo, progresiva
incidencia en el engrosamiento de las paredes bronquia-
les. Bronquiectasias cilindricas, varicosas. Taponamiento
mucosa a lo largo de la via aérea.

Enfermedad progresiva severa: Atrapamiento aé-
reo severo global. Engrosamiento severo de las paredes
bronquiales. Bronquiectasias quisticas con taponamiento
mucoso severo. Atelectasia/colapso/cicatrizacion.

Ill. Tomografia computada en cavidades perinasales.
Se debe solicitar una vez al afio en busca de sinusitis
y poliposis.

IV. Estudio bacteriolégico en secrecién bronquial. De
rutina se deben buscar gérmenes patégenos en la
secrecién bronquial previo a cada control mensual
y en cada exacerbacién. La muestra debe tomarse
durante una kinesioterapia en nifios mayores y en
adultos puede ser por expectoracién espontanea. En
aquellos pacientes en quienes no se logra obtener
una muestra, puede usarse la expectoracién inducida
por nebulizacién con solucién hiperténica al 3 0 6%.
Una muestra es adecuada si contiene menos de 10
células epiteliales por campo. El lavado broncoalveolar
permite extraer muestras mas confiables, sobre todo
en aquellos enfermos que dificilmente expectoran.
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