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Introducgao

Bronquiectasia € a resultante
finalde varias doencas caracterizadas
por inflamacao crénica persistente
que levam a dilatagao irreversivel de
um ou mais brénquios, geralmente
associada a producao crdnica de
escarro purulento. A despeito desse
fato, a maioria de casos de
bronquiectasia niao apresenta uma
causa conhecida. Embora a
prevaléncia das formas mais floridas
associadas a bronquiectasia sacular
tenha diminuido radicalmente nas
ultimas décadas, ap6s a introducgéo
da antibioticoterapia e da vacinacao
infantil contra doencas exan-
tematicas, ainda ha uma morbidade
significativa associada a uma forma
de bronquiectasia mais difusa, do
tipo cilindrico, que afeta nao-fumantes
relativamente jovens e que pode
progredir para cor pulmonale e morte.

A primeira descrigao clinico-
patoloégica da doencga foi feita por
René Laennec, o famoso médico
francés, em seutratado "De ' Auscul-
tation Mediate ou Traité du
Diagnostique des Malades des
Poumons et du Coeur", publicado em
1819, que hoje é considerado o ponto
de partida da Pneumologia como
especialidade. Neste seu trabalho,
alem de descrever sua recente
invencdo de um instrumento tubular
de madeira (o precursor do moderno
estetoscOpio), a ser usado como
auxiliar na ausculta de ruidos
cardiacos e respiratérios, ele

descreveu uma nova lesdo organica
caracterizada pela dilatacéao
brénquica, até entdo desconhecida
dos médicos. Na segunda edig¢do de
seu livro, saida em 1826, no ano de
sua prematura morte portuberculose,
ele fez descricdo mais detalhada
acompanhadade correiagdes clinico-
patoldgicas.

O termo "bronquiectasia” so
foi introduzido em 1846 na traducgao
inglesa do livro de Hasse sobre
doencas dos 6rgaos da circulagao e
respiragdo. Em 1896, Killian publicou
0 primeiro uso bem sucedido da
broncoscopia € em 1907 os
intrumentos e técnicas aperfeigoados
por Chevalier Jackson permitiram a
retirada de corpos estranhos alojados
nas vias aéreas e implicados no
desenvolvimento da bronquiectaia
também era usado entao como
suplemento da drenagem postural,
auxiliando a aspiracao de secregdes
respiratorias. Em 1901, Heidenhaim
na Alemanha relatou a primeira
lobectomia parcial bem sucedida para
tratamento de bronquiectasia, abrindo
0 campo do tratamento cirdrgico da
doenca. No entanto, o maior avango
no diagnéstico e tratamento da
bronquiectasia veio em 1922 com a
introdugdo da broncografia, a
radiograrfia contrastada da arvore
brénquica com 6leo vegetal iodado
(Lipiodol) por Sicard e Forestier. O
método permitiu pela primeira vez o
exame in vivo de lobos afetados e
ajudou o planejamento cirdrgico,
assim como o tratamento conser-
vador.

As trés decadas que se se-
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guiram a introducao da broncografia
podem ser consideradas como a
ldade de Ouro do estudo da
bronquiectasia, com a publicagao de
uma seérie de trabalhos classicos
cobrindo todos os aspectos principais
da doenca. Entretanto, o fim da
Segunda Guerra Mundial trouxe um
grande aumento no padrao de vida
da populacdo do Primeiro Mundo. A
introducdo da vacinagao disseminada
contra muitas doencgas virais e
bacterianas implicadas no desenvo-
vimento da bronquiectasia, o advento
da quimioterapia contra atuberculose
e infecgdes bacterianas inespecificas,
e outros avangos levaram a um
decliniotanto naincidénciadadoenca
quanto no interesse de médicos e
cientistas pelo seu estudo. Desde o
trabalho classico de Whitwell em
1952, nenhum grande avan¢o na
compreensdao da patogénese da
doenca ocorreu até o inicio dos anos
de 1980, quando houve umrenovado
interesse peladoenca. A identificacao
de uma forma progressiva de
bronquiectasia (Cole, 1984) que, a
despeito do acompanhamento mais
cuidadoso era por vézes fatal, uma
associacdo recentemente reco-
nhecida entre bronquiectasia e
bronquiolite obliterante em pacientes
submetidos e transplante coracao-
pulmdo ajudou a focalizar mais
atencdo sobre esta condicao.

A prevaléncia mundial e local
da doencga em 1993 é desconhecida.
A impressao geral é que desde os
anos 1950 a doenca descreceu
dramaticamente no Primeiro Mundo.
Isto propiciou um baixo indice de
suspeicdo clinica e certamente um
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baixo grau de diagndstico (Cole,
1989). No entanto, a doenga nunca
deixoude serum importante problema
clinico no Terceiro Mundo.

Patologia da Bronquiectasia
Desde os dias de Laennec,
bronquiectasia tem.sido definida em
bases morfolégicas e o achado
patolégico de dilatagéo irreversivel
de um bronquio determina o
diagnéstico final da condigcdao. Em
termos praticos, no entanto, a
correlagédo clara entre as alteragdes
patolégicas e os achados radiologicos
da bronquiectasia, descrita de-
talhamento por Lynne Reid (1950), e
mais recentemente o uso de tomo-
grafia computadorizada de alta
resolucédo, tem permitido o manuseio
da bronquiectasia sem a necessidade
de se recorrer a estudos patoldgicos.

Desde os tempos de Laennec,
a classificacido da bronquiectasia
obedeceu principalmente a critérios
da forma da dilatagdo, com alguns
autores propondo até cinco tipos. Em
1950, Lynne Reid simplificou estas
classificagdes para tréstipos basicos,
ao correlacionar as alteragoes pato-
l6gicas com os achados bronco-
graficas: cilindrico, sacularoucistico,
e varicoso ou moriforme. Esta
classificagdo, embora muito atil em
termos praticos, ndo correlaciona a
morfologia com possiveis etiologias
ou alterag¢des histopatologicas.

O estudo definitivo sobre a
patologia da bronquiectasia foi
publicado em 1952 por Whitwell. O
autor concentrou-se na macropa-
tologia e histopatologia e sua possivel
correlacdo com a etiopatogenia da
condicdo. A grande série estudada,
com 200 pecas de ressecgao
consecutivas, das quais 180 foram

cuidadosamente investigadas
patologicamente e 20 foram
preparadas como moldes de neo-
prene, permitiram-lhe quantificar as
principais alteragdes e agrupa-las de
acordo com suas caracteristicas
principais. Uma das suas principais
observacdes foi que bronquiectasia
ndo é uma patolégica unica, mas um
grupo de condigdes diferentes tendo
em comum a dilatagdo brénquica
irreversivel. Ele considerava bron-
quiectasia como um processo
inflamatério destrutivo, e tambem
nisso ele estava adiante de seu
tempo. A maioria dos casos em sua
série foram classificados emtréstipos
de bronquiectasia:folicular, sacular,
e atelectasica.
contribuigcdo para a compreensao da
patogenia da bronquiectasia foi a
proposi¢ao de um novo subgrupo - a
bronquiectasia folicular. Alguns
autores tinham mencionado previa-
mente a presenca de foliculos
linféides brdnquicos em bron-
quiectasia, mas seu significado nao
tinha sido explorado. Ele também
notouque otecido linféide era apenas
parte de uma extensa inflamagao
mural. O quadro histopatolégico
basico da bronquiectasia folicular €
de uma vascularizagéo excessivados
tecidos subepiteliais, que sdo mais
espessos que o normal devido ao
edema, a dilatagao dos vasos, e
agregacido de células linféides. O
epitélio é geralmente colunar ciliado,
com varios graus de ulceragcao e
metaplasia escamosa. A infiltragao
inflamatéria crénica € composta
principalmente de plasmdcitos e
linfécitos, e os agregados linfoides
tém o aspectode foliculosde ganglios
linfaticos. Tecidos de suporte bron-
quico, como otecido elastico, musculo
liso e cartilagem estdo afetados, as
vezes extensamente, principalmente
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Sua principal-

proximo aos foliculos. O tecido elas-
tico é o primeiro a sofrer.

O segundo tipo descrito por
Whitwell, bronquiectasia sacular, €
bem reconhecido porque sua
aparéncias anatémicas e bronco-
graficas sdo muito similares. Uma de
suas importantes observagdes sobre
este tipo de bronquiectasia foi a
presenca de severas alteragoes
inflamatérias no brénquio pré-sacular
que, embora ndo bronquiectasico,
exibe marcadas alteragdes histo-
patolégicas. As paredes saculares
mostram inflamagao menos proe-
minente e sdo0 compostas por denso
tecido fibroso que ndo contém fibras
elasticas, musculo ou cartilagem.

O terceiro tipo foi denominado
bronquiectasia atelectasica. Os
achados patoldgicos eram variados,
deinflamagdo moderadasem destrui-
¢do de tecidos de sustentacdo a
severas alteragdes inflamatdrias e
ulceracao epitelial.

Evolucdo das Idéias sobre
Etiopatogenia da Bronquiectasia
De todos os aspectos da bron-
quiectasia, sua patogénese é a que
apresenta mais confusao e discordia
entre os estudiosos. Desde osdiasde
Laennec aos tempos modernos, idéi-
as conflitantes de como a bron-
quiectasia se forma foram propostas
por muitos autores. Laennecdevotou
apenas algumas linhas a este tema
em seu tratado classico. Ele
aparentemente concebeu achamada
teoria da dilatagao, pela qual a
retencdo de secregdes levaria o
brénquio a se dilatar. Ele aparen-
temente fazia alguma ideia sobre a
chamada teoria da tragdo, a qual
presume que a organizagao e
resultante contracido de exsudatos




parenquimatosos, que ocorrem em
certos tipo de pneumonites,
exerceriam uma tracao permanente
que levaria a dilatacado de bronquios
contiguos. Ainda no século XIX varios
autores procuram desacreditar estas
idéias.

Uma grande contribuigao foi
trazida por Whitwell em 1952. Ele
ndao pode encontrar uma base
patolégica para a teoria da tragao.
Ele também afastou a possibilidade
de que obstrucao brénquica periférica
e colapso alveolar por absorgao
pudessem provocar bronquiectasia,
porque obstrucado de brdnquios
periféricos sempre estava presente
em casos de bronquiectasia folicular
e sacular, mas o colapso estava
ausente em 90% das amostras por
ele examinadas. Whitwell relacionou
o adventoda bronquiectasia folicular
a ocorréncia de infecgoes virais ou
bacterianas na infancia, a sequelade
coqueluche, sarampo ou broncopneu-
monia. No caso da bronquiectasia
sacular, ele combinou as alteragoes
da "tracado" e da "dilatacao" para
explicar o advento dos sacos.
Inflamacao persistente levaria a
reposicdo das estruturas bronquicas
originais por fibrose, com destruigcao
dostecidos de sustentacao. Ossacos
entdo se distenderiam por acao do
pus retido, e sua pressao interna se
elevaria pela oclusao parcial dos
bronquios pré-saculares, resultando
dai em dano permanente. Na
patogénese da bronquiectasia
atelectasicaele propés um papel para
fatores mecanicos, como a obstrugao
bronquica. Outra importante contri-
buicao sugerindo o papeldaobstrugao
e conseqtiente infecgao foi dada por
Pinner e Tannenberg, que induziram
obstrucdo brénquica em coelhos e
verificaram que s6 se desenvolvia
bronquiectasia naqueles animais em

que a obstrucdo se acompanhava de
infeccao.

Idéias Modernas sobre a
Patogénese da Bronquiectasia
Entre 1980 e 1984 uma nova
hipotese para a patogénese da
bronquiectasia foi proposta por Cole.
Durante um periodo de cinco anos,
ele observou mais de 300 pacientes
que apresentavam produgao diaria
de escarro infectado e cunhouotermo
sépsis brénquica cronica para esta
condicdo. Comprovou-se o diagnos-
tico de bronquiectasia em muitos
destes pacientes e 0s dados clinicos
oriundos deste grupo de casos era
bastante intrigante: os pacientes eram
relativamente jovens, comumalligeira
predominanciade mulheres, agrande
maioria erade nao ou ex-fumantes, e
freqlientemente tinham sinusite com
descarga nasal posterior purulenta.
Exame bacteriologico do escarro
mostrava a presenga de microor-
ganismos relativamente avirulentos,
como Haemophilus influenzae nao-
encapsulado. A maioria destes
pacientes respondia a presenca
destes micrébios nasvias aéreas com
uma exuberante resposta imune lo-
cal e sistémica, sendo que mais de
75% deles apresentavam niveis
séricos elevadosde pelo menos uma
classe de imunoglobulinas. Ele
concluique estes pacientes, longe de
apresentarem uma sindrome de
deficiéncia imunitaria classica,
estavam montando uma resposta
imune apropriada a microorganismos
normalmente ausentes no brénquio,
Oou mesmo uma resposta exagerada,
se julgar pelo aparecimento de auto-
anticorpos em alguns ou mesmo a
associagdao com doengas auto-
imunes. Um numero consideravel de
pacientes apresentava uma forma
progressiva da doencga que levava a
fibrose e retracao pulmonar, e a cor
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pulmonale e morte (Cole, 1980;
1984).

Baseado nestas observacgoes,
Cole discordou do dogma de que 0s
microorganismos presentes nos
brénquios afetados infectavam o0s
pacientes de uma forma invasiva,
como na pneumonia. Ele interrogou
se 0S microorganismos nesta
condicdo estavam de fato direta-
mente lesando o pulmao ou se dano
era mediado indiretamente pela
resposta inflamatoria do hospedeiro
contra os micrébios que colonizavam
a arvore brénquica (Cole, 1984). Ele
entdo propds "hipotese do circulo
vicioso", pela qual as lesdes vistas
na bronquiectasia seriam o resultado
de uma seqiiéncia de eventos
biologicos mediados pelo hospedeiro
o estimulados pelos microbios
colonizadores avirulentos que,
embora pretendendo proteger a
integridade dos pulmdes contra
insultos, de fato lesa o pulmao e
embota seus mecanismos de defesa.
Assim, a colonizagao crescente por
microorganismos por seu turno
provoca mais inflamagao mediada
pelo hospedeiro - e dai um "circulo
vicioso" que tem como resultante o
dano progressivo dos pulmaoes.

Esta hipotese pressupde que
um evento inicial compromete a
primeira linha de defesa sino-
brénquica, o "clearence" mucociliar,
resultando em que 0 muco e
microorganismos permanec¢am no
trato respiratorio porum periodo mais
longo que o normal (Cole, 1990).
Esteinsultoinicial pode serambiental,
ai incluidas as infec¢bes, ou uma
condicado genética primaria, ou mes-
mo um agente ambiental desenca-
deador sobre um pano de fundo
genetico.
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Por muito tempo suspeitou-se
que um episodio inicial de infecgao
estava associado com bronquiactasia.
Grande numero de pacientes
relaciona o inicio de seus sintomas
com um episédio severo de infecgao
viral ou bacteriana, frequientemente
nos primeiros anos de vida. Tais
episodios poderiam lesar diretamente
estruturas de suporte brénquico, como
é bem exemplificado nos casos de
bronquiectasia pos-tuberculose ou
poderiam desencadear processos
inflamatorios em pacientes susce-
tiveis, resultando em doenca
progressiva. Whitwell correlacionou
o inicio da forma folicular de
bronquiectasia a episédio prévio de
sarampo, coqueluche ou pneumonia
primaria (Whitwell, 1952), e ressaltou
sua semelhanca histopatologica com
algumas formas de infecgbes por
adenovirus em animais. Becroft
(1971) estudou a relagdo de uma
epidemia de adenovirus com a
emergénciade bronquiectasiaemum
grupo de criangas na Nova Zelandia.
Recentes estudos empregando
hibridizacdo in situ falharam em
encontrar adenovirus em amaostras
de bronquiectasia (Hogg, Irving, Por-
ter et al, 1989).

Cole (1990) descreveu pelo
menos cinco maneiras pelas quais 0s
microorganismos podem lesar
diretamente o mecanismo de
'‘clearence' mucociliar. Elas podem
contribuir tanto para o insulto inicial
quanto para o agravamento de lesoes
previas, com progresso das lesges:
1) Inibicdo da fungao ciliar por com-
ponentes bacterianos como 0S pig-
mentos fenazinicos da Pseudomonas
aeruginosa ou pneumolisina do
Streptoccocus pneumoniae; 2) Efeitos
toxicos diretos por alguns
componentes bacterianos levando a
destruicdo do epitélio ciliado; 3)

Inibicdo do transporte de muco; 4)
Inibicdo do transporte iOnico no
epitélio ciliado; 5) Estimulo a secre-
cdo de muco. Todas elasinviabilizam
a primeira linha defesa da arvore
brénquica, o "clearence" mucociliar,
induzindo uma espécie de obstrugao
funcional.

Em algumas condigdes gene-
ticas o "clearence" mucociliar da ar-
vore brénquica é prejudicado porum
defeito de um componente particular
deste mecanismo de defesa. As con-
dicbes melhores estudadas sao a
discinésia ciliar primaria e a fibrose
cistica.

Discinésia Ciliar Primaria e
uma desordem hereditaria caracteri-
zada por um defeito na estrutura na
estrutura axonemal do cilio, levando
a disfuncao ciliar por todo o corpo.
Em aproximadamente metade dos
pacientes, o defeito ciliar esta asso-
ciado A bronquiectasia, sinusite,
dextrocardia ou situs inversus totalis,
que é conhecida como sindrome de
kartagener. Os pacientes masculi-
nos podem sofrerde infertilidade uma
vez que a cauda do espermatozoide
tem estrutura similar ao do cilio.

Fibrose Cistica € anormalida-
de genética bem estudada, cujo gen
responsavel foi recentemente clonado
(Rommens, lanuzzi, Kerem et al,
1989). O quadro clinico € quase cer-
tamente causado porregulagao anor-
mal do transporte i6bnico na celula
epitelial, que causa secregdes muito
viscosas nos tratos respiratorio e
gastrointestinal. O muco anormal-
mente viscoso impede o transporie
mucociliar, e parece facilitaracoloni-
zacdo microbiana da arvore
bronquica, particularmente por
Pseudomonas_asruginosa, levando
a bronquiectasia severa. No nasci-
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mento os pacientes com a doenca
tém estruturas broncopulmonares
praticamente normais, mas com a
passagem do tempoumagrande pro-
porcdo desenvolve bronquiectasia.

Outras condi¢cdoes capazes de
gerar bronquiectasia: aspiracao de
corpo estranho seguido de sua
impactagdo na arvore brénquica €
outras obstrugdes mecanicas prova-
das por tumores endobronquicos,
como lipomas, teratomas e carcino-
mas. Todos os autores ressaltam,
entretanto, que infecgdes superi-
mpostas sdo essenciais para 0 sub-
seqiiente desenvolvimento da anor-
malidade brénquica.

Parece claro que a associagao
de obstrucdo, gerada por defeito do
mecanismo de ‘“"clearance”
mucociliar, com infecgao tem enor-
me importancia para o desenvolvi-
mento da bronquiectasia. Desde o
trabalho experimental pioneiro de
Tannenberg e Pinner (1942) sabe-se
que € possivel se induzir
bronquiectasia em animais de labo-
ratdrio, através da combinacao des-
tes dois fatores, obstrucdo e infec-
cdo. Recentemente, Guerreiro, Lapa
e Silva, Cole e outros desenvolve-
ram um novo modelo experimental
de bronquiectasia em ratos, atraves
da ligacdo parcial do brénquio segui-
da de injecdo de Pseudomonas
aeruginosa (Lapa e Silva et al, 1989;
1993).

A "hipotese do circulo vicioso®
sugere que a falha em se eliminar as
bactérias alojadas na arvore
brénquica pelos mecanismos descri-
tos anteriormente facilita a coloniza-
cao dos brénquios pelos microor-
ganismos. Esta carga bacteriana es-
timula uma resposta inflamatoéria do
hospedeiro, que no entanto é inca-
paz de eliminar os microbios e assim




se torna crdnica, levando a mais le-
sao, quetende asetornar permanen-
te, naoapenas no brongquio como nos
tecidos pulmonares que rodeiam o0s
brénquios afetados. Assim, Cole
(1984) propds que as reacdes infla-
matorias promovidas pelo hospedei-
ro sao uma parte integral da cadeia
de eventos que levam ao apareci-
mento da bronquiectasia. O compo-
nente inespecifico da inflamacao foi
bastante estudado na ultima década.
A base para a compreensao deste
componente e o fato de que substan-
cias de origem microbiana mas tam-
bém originarias da resposta inflama-
toriado hospedeiro,como o C5a,tém
a capacidade de atrair neutrofilos
polimorfonucleares para os locais de
inflamacao. Bronquiectasia €
freqlientemente associada com apro-
ducao pelo paciente de grandesquan-
tidades de esputo, geralmente puru-
lento, que representa os restos de
neutrofilos atraidos para o lumen
brénquico. Este intenso trafico de
neutrofilos para os locais de
bronquiectasia severa foi demons-
trado através da marcag¢ao radioati-
va com indio-111 de células colhidas
do paciente. Reinjetando-se as célu-
las no paciente e seguindo-se 0 seu
fluxo atraves de cintilografia, verifi-
cou-se que nas primeiras 24 horas
mais de 50% dos neutrofilos marca-
dos circulam pelas areas de
bronquiectasia e sdo eliminados pelo
escarro (Currie, Peters, George et al,
1988). Para realizarem seu papel de
fagocitos profissionais, os neutrofilos
possuem um numero de potentes
enzimas proteoliticas e geram uma
variedade de radicais de oxigénio.
Presumivelmente apenas uma pe-
quena quantidade destes agentes li-
berados por cada célula seria
necesssaria para produzir dano se-
vero no tecido do hospedeiro, tendo
em vista o grande trafico celular en-

volvido.

Uma destas enzimas
proteoliticas melhor estudadas é a
elastase neutrofilica. Ela € capaz de
produzir hiperplasia de glandulas
mucosas em animais, lesao do
epitélio, reducdo da freqliéncia de
batimento ciliar.

Estes efeitos podem ser abo-
lidos pela adigao de um inibidor es-
pecifico da enzima. O fato de que
atividade da elastase neutrofilica
pode ser encontrada no escarro de
pacientes com bronquiectasia levou
autores a sugerirque estaenzimaéo
mais importante fator patogénico na
bronquiectasia. O achado aumenta-
do de produtos de degradacao de
elastina no escarro de pacientescom
fibrose cistica também foi considera-
daevidénciado papeldestacadodes-
ta enzima.

O estudo dos componentes
imunologicos envolvidos na génese
da bronquiectasia mereceu menos
atencao dos pesquisadores. A asso-
ciacao de sinobronquiectasia em pa-
cientes com diferentes formas de
imunodeficiéncias fez com que estas
deficiéncias fossem consideradasim-
portante fator etiolégico. No entanto,
na longa serie de Cole, apenas uma
pequena proporgao de pacientes
apresentava a associac¢ao. Pelo con-
trario, diversos pesquisadores res-
saltam a associagao de bron-
quiectasia com niveis séricos eleva-
dos de imunoglobulinas de diversas
classes. Também a nivel da mucosa
brénquica, foi constatado um name-
ro elevado de células produtoras de
IgA e outras classes. Estudos recen-
tes publicados por este autor mostra-
ramque, anivelde mucosabrdénquica
de areas afetadas porbronquiectasia,
haintensainfiltracao delinfocitos-T e
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macrofagos, com evidéncias de ati-
vacao celular, sugerindo que uma
intensa reac¢ao imunitaria se desen-
volve nas areas afetadas, aolado da
reacdo inespecifica descrita acima
(Lapa e Silva, 1991). Tal reacao foi
também comprovada em um modelo
experimental de bronquiectasia, em
que pdde-se mostrar o envolvimento
do componente celular de resposta
imune no desenvolvimento das le-
sbes de bronquiectasia experimental
(Lapa e Silva et al, 1989; 1993). Tais
fatos reforcaram a hipdtese do "cir-
culo vicioso", a0 mostrarem que a
intensa reacdo imunitaria presente
nos brénquios afetadostambém pode
contribuir para o desenvolvimento da
doenca.

Etiologia

A despeito dos avangos recen-
tes no estudo da bronquiectasia, a
grande maioria dos pacientes, cerca
de 70% em algumas séries, nao apre-
sentam uma causa clara para o de-
senvolvimento da doenca, sendo dai
classificados como idiopaticos. Nos
restantes, algumas causas podem
serdeterminadas. Uma pequena per-
centagem de casos é congenita, por
deficiéncia de elementos da parede
brobnquica, como €& 0 caso da
sindrome de Williams-Campbell, de-
vido a deficiéncia da cartilagem
brénquica. Alguns casos Sdo associ-
ados a outros defeitos congénitos,
incluindo cardiopatias, cifoescolioses,
etc. O equivalente adultodadeficién-
cia de cartilagem brénquica € a
sindrome de Mounier-Kuhn ou
traqueobroncomegalia.

As principais causas de
bronquiectasia adquiridas sdo: obs-
trucdo bronquica mecanica intrinse-
ca (corpo estranho, muco inspissado,
estenose pos-tuberculosa, tumores)
ou extrinseca (ganglios linfaticos, tu-

Pulmdo-RJ-Vol. 4-n°1-Marcode 1994 O - 51




WPULMAR,

mores); pneumonite inflamatoria por
aspiragao (gastrica, caustica) ou ina-
lacdo (gases quentes ou causticos,
drogas);doengas granulomatosas ou
fibrogénicas (tuberculose, sarcoi-
dose, alveolite fibrosante); hiper-res-
posta imunolégica (aspergilose
broncopulmonar alérgica, transplan-
te de pulméao), deficiencia imuno-
l6gica primaria (pan-hipogama-
globulinemia ou deficiéncias seleti-
vas de imunoglobulinas) ou secun-
daria (doengas malignas), defeitos
genéticos do "clearance" mucociliar
(discinésia ciliar primaria, fibrose
cistica) ou adquirida (sindrome de
Young, discinésias ciliares secunda-
rias a asma, toxicos, etc); lesdo poés-
infecciosa.

Diagnodstico

Deve-se supeitar de bron-
quiectasia sempre que o paciente se
queixar de produgdo exagerada e
persistente de escarro mucopurulento
ou francamente purulento durante a
maior parte do ano, principalmente
se se tratarde um ndo-fumante. Mui-
tos pacientes contam uma historia de
inicio dos sintomas a partir de uma
infeccdo respiratoria do tipo viral.
Muitos deles se queixam de dispnéia
e sibilancia associados a sintomas
das vias aéreas superiores como
rinorréia, freqiientemente purulenta,
caracterizando um quadro de sinusi-
te cronica. Grande parte dos pacien-
tes queixam-se de que, no inicio de
seus males, apresentavam expecto-
racdo mucdide, que se tornava puru-
lenta ap6s episodios de infeccao res-
piratdria alta ("a gripe desce para o
peito"). Outra queixa freqliente €
astenia, as vezes muito intensa. Epi-
sodios de escarro sanguinolento ou
de franca hemoptise sdo também
comuns. Dor plurifica, febre recor-
rente devem levantar a suspeigao da
doenca, principalmente se associa-

das a condensagbes pneumodnicas
num sitio fixo. As formas mais gros-
seiras de bronquiectasia vistas no
passado, caracterizadas por halitose,
producdo de enormes quantidades
de escarro fétido, bagqueteamento
digital sdo cada vez mais raros. O
exame clinico da maioriados pacien-
tes atuais é relativamente pobre, com
estertores crepitantes e algunssibilos.

Diagnostico por imagem - a
telerradiografia de torax postero-an-
terior e lateral pode dar algumas indi-
cacoes do diagnostico de bron-
quiectasia. As formas mais avancga-
das de bronquiectasia sacular po-
dem mostrar imagens cisticas com
paredes espessas e nivel hidroaereo.
Ja a forma cilindrica é mais dificil de
caracterizar. Pode-se suspeitar da
presencadesta formaquando haper-
da de volume com empilhamento
dos vasos pulmonares em uma de-
terminada area.

Até alguns anos atras, o meio
diagnostico mais preciso de
bronquiectasia consistia no exame
contrastado da arvore bronquica
usando-se um contraste aquoso, a
broncofrafia. Seja através de intro-
ducao de catéter pela faringe ou pelo
canal de aspiracdao do bronco-
fibroscdpio, este método permite um
diagnodstico de precisdo quanto a for-
ma e distribuicdo das lesdes, mas €
desagradavel para o paciente. Nos
tltimos anos, o aperfeicoamento da
tomografia computadorizada de alta
resolucdo, com o uso de cortes finos,
permitiu o diagnostico de bron-
quiectasia por um método nao-
invasivo. Os dois meétodos, no entan-
to, devem ser considerados comple-
mentares, visto que, se associados,
permitern umdiagndstico mais preci-
so em praticamente todos 0S casos.
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Exame bacteriolégico do es-
carro - a presenga de microorga-
nismos colonizando as vias aéreas €
um importante elemento para o diag-
ndstico. Deve-se pesquisar a presen-
ca de Haemophilus influenzae,
Streptoccus _pneumoniae e
Pseudomonas aeruginosa, presen-

tes em grande parte dos casos. Nao
se deve excluir o diagnostico de tu-
berculose, e a pesquisa de bacilos
alcool-acido resistentes deve ser
sempre efetuada.

Provas de fungédo pulmonar-a
grande maioria dos pacientes apre-
senta obstrucdo expiratoria e
alcaponamento aéreo. Mais raramen-
te um quadro restritivo pode ser vis-
to. Uma boa parte dos pacientes apre-
senta um grau significativo de
reversibilidade da obstrugcao apos
teste farmacodindmico e tambem
hiper-reatividade brénquica aos tes-
tes de provocagao com histamina ou
metacolina.

Uma vez estabelcida a pre-
senga de bronquiectasia, todo esfor-
co deve se concentrar no esclareci-
mento da causa da doenca. Isto pos-
to, deve-se levar em conta que cerca
de 70% dos casos de bronquiectasia
sdo idiopaticos, mesmo ap6s profun-
da investigacdo. Um estudo minimo
deve incluir, além dos exames ja
realizados para o estabelecimento
do -dianodstico (que também podem
dar pista quanto a causa). dosagem
de imupoglobulinas séricas, para in-
vestigar hipogamaglobulinemias, tes-
tes cutaneos e pesquisa de
precipitinas para Aspergillus, para
investigar aspergilose bronco pulmo-
naralérgica, iontoforese do suor, para
investigar fibrose cistica, e
"clearance" mucociliar nasal pelo tes-
te de sacarina, para investigar defei-




tosdo "clearance" como nadiscinésia
ciliar primaria. Deve-se também in-
vestigarse haindiciosde progresssao
dadoenca. Isto pode serfeito atraves
de estudo comparativo entre radio-
grafias de torax e provas de fungao
pulmonar de épocas distintas.

Tratamento

O tratamento na maioria dos
casos sera médico, visto que a indi-
cacao cirurgica estara restrita a um
nimero pequeno de casos. O contro-
le, portanto, dos sintomas, a melhora
da qualidade de vida dos pacientes e
a prevencao da progressao da doen-
¢ca devem ser os objetivos do trata-
mento médico. Os pacientes devem
ser vistos regularmente e o plano
terapéutico reavaliado para se ade-
quar aos objetivos acima.

O tratamento clinico deve in-
cluir a resolucédo de possiveis causas
envolvidas na génese da doenga,
como a retirada de corpo estranho
intrabrénquico ou de tampoes
mucosos, tratamento de aspiragao
gastrica crdnica, aspergilose
broncopulmonar alérgica, hipogama-
globulinemia, etc.

O aliviodos sintomasdeve ser
feito por uma combinacao de terapi-
as. Uma das mais importantes € a
cinesioterapia respiratoria, em que a
drenagem postural se destaca como
a mais importante. O paciente deve
ser treinado por especialista para re-
alizar drenagens posturais pelo me-
nos duasvezes por dia, associados a
tosse profunda e manobras
exalatorias forgadas. Em casos avan-
cados ou de exacerbagao, a
cinesioterapia deve ser assistida por
especialista e associada a outras
manobras, como a tapotagem,
inaioterapia, etc.

O uso de broncodilatadores
deve ser introduzido naqueles paci-
entes com evidéncias funcionais de
obstrucao reversivel, mas mesmo 0S
pacientes sem evidéncia de obstru-
¢cao podem se beneficiar, atraves de
efeitos destas drogas sobre o
"clearence" mucociliar.

Corticosteroides podem trazer
grandes beneficios sintomaticos, es-
pecialmente nos casos mais avancga-
dos ou com exacerbacoes frequen-
tes. Tanto por seus feitos bronco-
dilatadores como por seus efeitos
anti-inflamatoérios, estes farmacos po-
dem ser introduzidos precocemente
nos esquemas terapéuticos. A admi-
nistracdo de corticoides inalaveis re-
presenta um meio eficaz e seguro de
uso destas drogas. .

O mucoliticos, principalmente
os de ultima geragao, como os anti-
DNAase, podem ter um importante
papel, por favorecerem o "clearence”
mucociliar.

A antibioticoterapia € um das
mais potentes armas no tratamento
da bronquiectasia. Como a imensa
maioria dos pacientes apresenta co-
lonizagcao brénquica por germes, 0
uso de antibitticos se destaca princi-
palmente no tratamento das exacer-
bacgoes. Alguns pacientes, no entan-
to, podem necessitarde uso constan-
te de antibidticos, através de um re-
gime rotatArio. O objetivo seria de
reduzir a carga bacteriana intra-
brénquica e com isto reduzir a res-
postainflamatodriado hospedeiro, res-
ponsavel pela progressaodaslesoes.
Ao se planejar um esquema antibio-
tico, deve-se ter em mente que, por
diversas razées podera haver um
acesso dificultado de drogas as are-
as afetadas. A arvore brénquica na
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doenc¢a encontra-se fibrosada, as
secrecOes sao espessas, tudo po-
dendo levar a um impedimento de
acesso do antibidtico a area de colo-
nizacado bacteriana. A dose, portan-
to, deve ser alta, de modo a assegu-
rar uma concentragdo bactericida a
nivel das lesdes.

Deve-se sempre se tomar em
conta o tipode bacteria, presentes no
sitio das lesdes. No caso do
Haemophilus, a amoxicilina € uma
boa opcdo, e em alguns casos se
preconiza uso de doses como 3 @
BID. No caso do Pseudomonas, 0
uso de ciprofloxacina pode ser eficaz
para o tratamento, principalmentedas
exacerbacoes.

O uso da droga por aerossol
pode representar uma importante
opcaoquando o uso oral ou parenteral
nao obtém os efeitos desejados. A
freqliiéncia da antibioticoterapia de-
pende da rapidez do retorno do es-
carro purulento. Em alguns pacien-
tes, isso somente ocorre apos infec-
¢oes virais, mas em outros, podera
retornar apenas alguns dias apos a
interrupcao do antibidtico.

Conduta Cirurgica

A resseccao cirurgica da area
pulmonar afetada por bronquiectasia
representa o Unico recurso curativo
para a enfermidade. A experiéncia
acumulada em quase um século da
resseccao de bronquiectasia mostra
gue entre 50 e 75% dos pacientes
apresentam uma grande melhora
apos a resseccao. A indicagao de
cirurgia deve-se restringir aos casos
com formas bem localizadas. Um
exame rigoroso da arvore bronquica
deve ser realizado com a finalidade
de se excluir outras areas afetadas.
Também devem-se excluir causas

e
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subjacentes que poderiam determi-
nar o aparecimentode bronquiectasia
apds a ressec¢ao. Os melhores re-
sultados sdo obtidos em pacientes
com formas localizadas, moderada-
mente severas, em pacientes abaixo
de 40 anos, com boa fungao pulmo-
nar.

Nos paises mais avangados,
propde-se hoje o transplante pulmo-
nar para casos de doencas difusas,
sem uma causa subjacente que pu-
desse afetar o 6rgéo transplantado e
em condicdes gerais que permitis-
sem este tratamento herdico.
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