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Hemoptisis masiva en
fibrosis quistica tratada con Amplatzer Plug IV
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RESUMEN

La hemoptisis es una complicacién que se reporta cominmente en
los pacientes con diagndstico de fibrosis quistica y afecta aproxima-
damente a 9% de la poblaciéon. Puede darse en escasa cantidad
hasta episodios masivos que ponen en riesgo la vida del paciente.
Su patogénesis es compleja, pero la causa mds aceptada es la
inflamacién persistente de la via aérea asociada a neovasculariza-
cién con dafo en la vasculatura de las arterias bronquiales. Se
describe el caso de un joven de 22 anos de edad con diagndstico
confirmado de fibrosis quistica en quien se logré control de la he-
moptisis por medio de embolizacién de las arterias bronquiales y
colocacién de dispositivo Amplatzer Plug IV por via percutdnea con
éxito.

Palabras clave. Fibrosis quistica. Hemoptisis. Embolizacién.
Amplatzer.

INTRODUCCION

La hemoptisis es mds comun en adolescentes y rara
en nifios pequenos; se ha comprobado que se asocia con
una mortalidad de 50 a 85%."2 Se estima que aproxima-
damente 1% de los enfermos con fibrosis quistica presen-
tard un episodio de hemoptisis masiva cada afo, cuya
frecuencia mayor se da entre aquellos que sobrepasan los
16 afos de vida.>* El 22% de los pacientes cuentan con
una funcién pulmonar normal;! sin embargo, dentro de
sus complicaciones mds frecuentes estdan la asfixia secun-
daria a la variante exanguinante en 80% y la anemia agu-
da por sangrado masivo en el restante 20%.>¢

El pulmén tiene doble sistema vascular, pulmonar y
bronquial, y entre éstos pueden surgir multiples anasto-
mosis de predominio en los lechos capilares, que se en-
cargan del intercambio gaseoso alveolar; la circulacién
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bronquial es la responsable de 5% del gasto cardiaco y
estd encargada de la irrigaciéon de la estructura. La circu-
lacién bronquial maneja presiones sistémicas y es la res-
ponsable de 90% de los episodios de hemoptisis; puede,
aslmismo, generar sangrados masivos cuando cuenta con
anastomosis con otras arterias como la mamaria interna,
la subclavig, las intercostales y otras del orden sistémico,
hecho que a su vez explicaria la importancia del trata-
miento adecuado de los episodios de hemoptisis y las
posibles complicaciones de la embolizacién.>¢ Adicional-
mente se han demostrado procesos de neovascularizacién
y remodelacién vascular posteriores a procesos inflamato-
rios como bronquiectasias, bronquitis crénica o infeccio-
nes crénicas necrosantes del parénquima pulmonar adya-
cente a los bronquios, que contribuyen a la etiopatogenia
de la hemoptisis.>¢ Esta condicién tiene su origen en la
erosién y posterior ruptura de una arteria bronquial con
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drenaje a la via aéreq, siendo la inflamacién crénica de
esta Ultima la que estimula la hipertrofia y la neovascula-
rizacion.>¢ En los episodios agudos de exacerbacién en
los pacientes con fibrosis quistica se han detectado nive-
les elevados del factor de crecimiento endotelial vascular
(promotor de la angiogénesis); también se han identifica-
do productos bacterianos que alteran el epitelio y el en-
dotelio vascular y que estimulan la proliferacion arterial
bronquial,® lo cual lleva a elongacién, dilatacién y tortuo-
sidad de los vasos bronquiales, asi como de sus anasto-
mosis y sus colaterales.>?

Su etiologia puede verse enmarcada en otros origenes
como el tratamiento con farmacos antiinflamatorios no es-
teroideos que interfieren con la hemostasia, el uso de far-
macos irritantes en aereosol, el déficit de vitamina Ky las
variaciones en la presién arterial por cambios posturales.*

Aunque el diagnostico de hemoptisis es clinico, la
mayoria de los pacientes cuentan con un estudio de ima-
gen tordcica que permite determinar la severidad y ex-
tension del compromiso parenquimatoso y de la pequena
via aérea que puede acompanar su evolucion (como en el
caso de las bronquiectasias que pueden facilitar la pre-
sentacidn clinica inicial con expectoracién hemoptoica o
hemoptisis recurrente). En algunos casos conviene reali-
zar fibrobroncoscopia para identificar con mayor precisién
el sitio del sangrado. La evaluacién complementa con el
estudio de anormalidades en la coagulaciéon como causa
del sangrado (deficiencia de vitamina K, trastornos de la
funcién hepdtica, trombocitopenia), antes de cualquier
manejo especifico.'

Dentro de los diagnésticos diferenciales de hemoptisis
se encuentran: los sangrados de la via aérea superior o
del tracto gastrointestinal, la aspiracién de cuerpo extra-
Aoy la ingestion de medicamentos. De otra parte, para el
estudio de los casos de hemoptisis se investigan de manera
integral sus probables causas y la condicién del paciente,
como minimo con la ayuda de una radiografia de térax,
biometria hematica, pruebas de coagulacién, pruebas de
funcién hepdtica y muestras de secreciones bronquiales
para estudio microbioldgico.?

Algunos episodios de hemoptisis pueden mejorar de
forma espontdanea sin necesidad de intervenciones o cam-
bios en el tratamiento, mientras que otros, que sbélo ocu-
rren en los episodios de exacerbacién que desaparecen
luego del control de la misma, pero recidivan ante una
nueva agudizacién.>?

Son estrategias del tratamiento habitual la administra-
cién de antibidticos de amplio espectro con éptima cobertura
contra S. aureus y P. aeruginosa, teniendo en cuenta que
son mds efectivos los manejos con medicacién endoveno-

sa que inhalada, si bien su uso conjunto aumenta la efec-
tividad.'%'%2% Asimismo, figuran el aumento de las medi-
das de limpieza de la via aérea como la utilizacién de alfa
dornasay la DNasa recombinante humana, que favorece
el aclaramiento mucociliar al disminuir la viscosidad de
las secreciones, y por ende los episodios de exacerbacion
con el fin de evitar infecciones severas.*

El tratamiento de los episodios de hemoptisis compren-
de, de igual forma, un enfoque integral que incluye tran-
quilizar el paciente, brindar sedacién eventual, garantizar
el apoyo psicoldgico, suspender medicamentos potencial-
mente hemorragiparos o irritantes, oxigeno suplementa-
rio, corregir el déficit de vitamina K, transfundir ante pér-
didas importantes de sangre e iniciar terapia con antibié-
ticos, vasopresina, dcido tranexamico o desmopresina
endovenosa.?'??! La evaluacién inicial deberd realizarla
personal capacitado para llevar a cabo el tratamiento a la breve-
dad posible: revision broncoscépica, estudios de imagen y
tratamiento por embolizacion, asi como decidir llevar
a cabo la intervencién quirtrgica.' Se recomienda evitar la
percusién tordcica durante 24 h, aunque no existe
evidencia de que se deba suspender la terapia respiratoria;
ésta debe reintroducirse lo antes posible para mejorar la
higiene bronquial.’™'* En los episodios de hemoptisis ma-
siva o si se repite el sangrado (mdas de 100 mL diarios
durante siete dias), se considera efectuar broncoscopia
mds embolizacién con el fin de localizar y controlar el
sangrado, aungue se debe tener en cuenta que en oca-
siones la hemorragia masiva impide una correcta visuali-
zacion.

Las indicaciones de embolizacion son:

* Hemoptisis persistente a pesar de otras opciones tera-
péuticas menos agresivas o que ponen en riesgo vital
al paciente como para requerir una intervenciéon inme-
diata.

* Hemoptisis no masivas, pero recurrentes, y/o que in-
terfieren con la calidad de vida del paciente.*

Otras medidas terapéuticas son el taponamiento con
balén del segmento o I6bulo sangrantes, la instilacion de
noradrenalina o el suero frio intrabronquial, aunque con
una casuistica menor de pacientes.

Una de las posibles y eventuales complicaciones de la
embolizacion es el infarto de 6rganos distales a la zona
embolizada y la muerte. En casos graves que no respon-
dan al tratamiento en mencién, puede acudirse a la an-
giografia bronquial selectiva si persiste el sangrado. Podra
considerarse la lobectomia, luego de la embolizacién de
las arterias sangrantes, en aquellos pacientes que no
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mejoran con la embolizacién y que cursan con sangrado
desde un l6bulo plenamente identificado.® Eventualmen-
te si el dano es severo se presenta insuficiencia respirato-
ria aguda que pone en riesgo al vida del paciente, como
el neumotérax o hemoptisis exanguinante.?'

Los pacientes con insuficiencia respiratoria hipercép-
nica pueden beneficiarse del apoyo ventilatorio. La expe-
riencia con la intubacién y la ventilacién mecdnica en pa-
cientes con enfermedad pulmonar avanzada ha sido un
tratamiento en avance. Esta estrategia estd destinada a
descansar los musculos respiratorios, aumentando el vo-
lumen respiratorio, asi como la fuerza muscular con la
finalidad de mejorar la calidad de vida mediante la reduc-
cién de la disnea de esfuerzo, disminuir el dolor tordcico y
mejorar la tolerancia al ejercicio. El trasplante pulmonar
como tratamiento definitivo tiene criterios de exclusion
como: tasa baja de supervivencia a cinco anos, insuficien-
cia respiratoria hipercapnica, hipertensién pulmonar se-
vera, VEF1 < 30% del predicho, hemoptisis masiva y des-
nutricién. Por lo anterior, es necesario comentar que exis-
ten otros factores importantes para el éxito del trasplante
que incluyen el sistema del paciente el apoyo social, el
cumplimiento y la estabilidad psicoldgica. No todos los
pacientes son candidatos a trasplante de pulmén; incluso
si un paciente estd en la lista para trasplante de pulmén
debe haber una discusién sobre la forma de manejar la
insuficiencia respiratoria y el centro de trasplantes deben
participar en la decisién relativa a la intubacién.??

La embolizacién de arterias bronquiales es uno de los
tratamientos mds usados en hemoptisis de diferentes etio-
logias, incluyendo tuberculosis, bronquiectasias, aspergi-
losis, fistula aortobronquial y fibrosis quistica. Con ésta se
logran disminuir las comorbilidades que se presentan al
exponer a estos pacientes a tratamientos quirdrgicos;'?
las principales contraindicaciones para embolizacién arte-
rial incluyen: coagulopatia incorregible, falla renal y reac-
cién alérgica severa a los medios de contraste.'>'¢ Luego
de la embolizacién arterial la tasa de recurrencia es de
aproximadamente 50% en los cuatro primeros meses? y
muchos casos requerirdn nueva embolizacién,* la cual
puede llevarse a cabo hasta tres veces en el mismo episo-
dio; luego se recurrird a otras opciones terapéuticas si el
sangrado perdura.

La eficacia general para el control inicial de la hemop-
tisis después de una embolizacién es cercana a 75%, au-
menta a 89% después de dos embolizaciones y es de 93%
después de tres.'320.2627

La indicaciones para intervenciéon quirdrgica en los
pacientes con fibrosis quistica se derivan principalmente
de patologias pleurales como el neumotérax, el derrame

pleural y el empiema; en cuanto a las alteraciones paren-
quimatosas estdn las bronquiectasias, la hemoptisis (con
o sin bronquiectasias relacionadas) y los abscesos pulmo-
nares, pero sélo deben ser consideradas cuando los trata-
mientos médicos y las embolizaciones se hayan agotado
en su totalidad. Otras opciones sugeridas son la ligadura
arterial selectiva y la lobectomia, aunque en cada una de
éstas es preciso tener en cuenta la capacidad pulmonar
reducida del paciente y el riesgo de recurrencia de he-
moptisis en otra localizacién.?®

En cuanto al trasplante pulmonar las indicaciones ac-
tuales son el deterioro respiratorio progresivo demostrado
por deterioro del VEF1 mayor de 30%, la hipoxemia y la
hipercapnia severas, el incremento en la frecuencia y du-
racion de las exacerbaciones pulmonares que requieran
hospitalizacién y la ausencia de respuesta a los manejos
médicos como en el caso de hemoptisis masiva recurren-
te y resistencia bacteriana intratable.?22-2

El Amplatzer Vascular Plug (AVP) es un dispositivo
embodlico establecido que puede ser una excelente alter-
nativa para embolizar medianos y grandes vasos de alto
flujo. El dispositivo es fdcil de usar y puede ser desplega-
do con precision en el vaso, con alta resistencia a la mi-
gracion y una tasa de recanalizacién baja. El éxito técnico
de este dispositivo es alta, sus indicaciones de uso se es-
tan expandiendo y no hay contraindicaciones absolutas
que se han reportado. Desde su introduccién, la AVP ha
crecido desde un Unico dispositivo a un grupo de cuatro
modelos (AVP, AVP I, Il AVP y AVP 4). Cada modelo
cuenta con un disefo y caracteristicas que se ajustan a
diferentes anatomias vasculares, situaciones hemodind-
micas y escenarios clinicos Unicos. Por lo tanto, los nuevos
modelos no pueden simplemente ser tratados como susti-
tutos de los antiguos. El tiempo de oclusiéon impredecible
sigue siendo una de las principales deficiencias de los
nuevos modelos de la AVP. La reduccién de la duracion
del procedimiento y la reduccién de la dosis de radiacion
se observa tipicamente con el uso de AVP. El uso de mul-
tiples AVPs puede acelerar el proceso de oclusién, asi como
particulas de Gelfoam también para alcanzar la oclusion
rdpida y fiable con un costo minimo.?®

CASO CLIiNICO

Joven de 22 afos de edad con diagnéstico de fibrosis
quistica desde los cuatro anos de edad con electrolitos
en sudor positivo. En tratamiento en el dltimo afo con
broncodilatadores, esteroides inhalados y sistémicos de
manera continua, asi como alfa dornasa y tobramicina
inhalada por colonizacién crénica por Pseudomonas aeru-
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ginosa. El uso de oxigeno suplementario a dosis de 3 a 4
L/min y ventilacién mecdnica invasiva tipo Bilevel, com-
binado con rehabilitacion pulmonar en los Ultimos seis
meses. Ingres6 al Servicio de Urgencias por presentar
episodio de hemoptisis activa de aproximadamente 500
mL con el antecedente de cuadro de hemoptoicos y ex-
pectoraciéon herrumbrosa de manera intermitente que
requirié uso de carbapenémicos intravenosos en domici-
lio. Desde el punto de vista radiolégico se observaron en
la tomografia de térax de alta resolucién la presencia de
multiples bronquiectasias difusas bilaterales de tipo quis-
ticas generalizadas con ausencia de parénquima pulmo-
nar en l6bulo superior derecho (Figuras 1y 2). Funcién
pulmonar muy limitada (Relacién FEV1/FVC de 0.5y FEVT
19%). Durante el evento se inicié tratamiento con admi-
nistracién cuidadosa de vitamina Ky dosis alternadas de
etamsilato. Por el cuadro anterior y por persistir con el
cuadro de hemoptisis fue llevado a Hemodinamia
pulmonar donde se realizd cateterismo izquierdo con aor-
tografia tordacica y canulacién selectiva de arteria bron-
quial derecha, la cual se observé con hipertrofia, tortuosa
y con corto circuito arteria bronquial/arteria pulmonar
(Figura 3). Una vez localizada la arteria responsable de
la hemoptisis se procedié a embolizar con dispositivo tipo
Amplatzer Plug IV (Figura 4).

Figura 1. Radiografia de térax con bronquiectasias quisticas bila-
terales.

Figura 2. Tomografia de térax que muestra bronquiectasias quis-
ticas bilaterales generalizadas de predominio en I6bulo superior
derecho.

Figura 3. Cateterismo pulmonar. Se observa la canalizacion de la
arteria bronquial afectada acompafada de circulacion tortuosa.
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Figura 4. Colocacion de dispositivo tipo Amplatzer Plug IV en la
arteria bronquial afectada, con mejoria del flujo y sin presencia de
sangrado (flecha).

Después del procedimiento evolucioné de manera sa-
tisfactoria con notable mejoria clinica. Se decidié egreso
a domicilio para continuar con la terapéutica crénica.

DISCUSION

El tratamiento de la hemoptisis actualmente estd de-
terminado por el tipo de paciente y la gravedad del san-
grado, existen multiples técnicas para su tratamiento de
acuerdo con la gravedad del padecimiento y el riesgo
de muerte. Existen tratamientos locales y sistémicos que
contribuyen al detenimiento del mismo, pero actualmen-
te el cateterismo de arterias bronquiales con uso de dis-
positivos tipo Amplatzer ha permitido disminuir la recu-
rrencia de episodios de disnea en los pacientes con limita-
da funcién pulmonar que no pueden ser llevados a un
tratamiento quirdrgico extenso. El trasplante pulmonar
parece ser una alternativa muy factible en paises desarro-
llados con la debida infraestructura, y en nuestro medio
es dificil llevarlo a cabo. La intencién del presente trabajo
fue demostrar que otras técnicas invasivas son una herra-
mienta muy util para el tratamiento resolutivo con buenas
tasas de éxito.

CONCLUSION

La hemoptisis constituye una de las complicaciones
frecuentes en los pacientes que padecen fibrosis quistica;
generalmente es causada por hipertrofia de las arterias
bronquiales en respuesta a anormalidades y lesiones
repetidas o crénicas sobre el parénquima pulmonar con
la respectiva erosion y ruptura de las mismas. El trata-
miento antibidtico es el paso inicial de una serie de medi-

das generales que el paciente requiere, pero contamos
con casos graves que requieren tratamiento resolutivo.
Debido a ello se tiene como herramienta el cateterismo y
embolizaciéon de las arterias bronquiales con dispositivos
tipo Amplatzer con la finalidad de estabilizar al paciente y
disminuir las complicaciones asociados al tratamiento quirdr-
gico. Es importante mencionar que es necesario optimi-
zar la condicién clinica del paciente antes de la intervencién
y procurar un seguimiento multidisciplinario que conduzca
a obtener mejores resultados. El uso de dispositivo
para oclusién vascular tipo Amplatzer Plug IV es eficaz
como tratamiento con excelentes tasas de éxito.
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