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Resumo

Bronquiectasia não-fibrocistica é uma doença freqüente na prática médica, que determina significativa mor-
bidade e comprometimento da qualidade de vida nos indivíduos afetados. Novos passos, no sentido de abordagem 
diagnóstica e terapêutica, tem sido dado nos últimos anos. Entretanto,  devido à característica heterogênea da 
doença, o desenho de ensaios clínicos específicos torna-se mais complicado. Embora não seja mais órfã do ponto 
de vista epidemiológico, a bronquiectasia não fibrocistica, ainda é considerada uma doença órfã no que diz respeito 
à suspeita clínica, interesse comercial e atividade de pesquisa.

Descritores: Bronquiectasias/ doença órfã. Bronquiectasia/etiologia. Bronquiectasia/diagnóstico. Bronquiec-
tasia/infecção. Bronquiectasia/ Tratamento

Summary

Non-fibrocistic bronchiectasis is a frequently found disease in medical practice, leading to significant morbidi-
ty and decrease in quality of life of the affected individuals. New steps towards diagnostic and therapeutic approach 
has been taken in the last years. Being a heterogeneous diseases with multiple causes a achievement of specific 
clinical trials becomes more complicated. No more orphan in an epidemiological standpoint the bonquiectasia is 
still considered an orphan with respect to clinical suspicion, commercial interest and research activity in disease.

Key Words: Bronchiectasis / orphan disease. Bronchiectasis / etiology. Bronchiectasis / diagnosis / Bron-
chiectasis / infection. Bronchiectasis / Treatment
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Introdução 

No passado, as bronquiectasias não relacionadas 
à Fibrose Cística eram consideradas uma “doença órfã” 
pois representavam uma condição clínica incomum, que 
permanecia sub-diagnosticada e tratada especialmente 
pelo desconhecimento de seus mecanismos fisiopatológi-
cos e etiopatogênicos. Atualmente, com a ampliação do 
conhecimento destes mecanismos e das características da 
doença - dilatação da via aérea, “clearance deficiente de 
secreções e infecções recurrentes - foi possível desenvol-
ver abordagem diagnóstica e terapêutica mais eficientes, 
contribuindo para a melhora do atendimento dos pacien-
tes portadores desta doença. Este artigo visa rever estes 
mecanismos e a conduta diagnóstica e terapêutica atual 
para as bronquiectasias.

Definição 

Bronquiectasia: doença pulmonar supurativa com 
múltiplos fenótipos, caracterizada por dilatações anormais 
e permanentes de um ou mais brônquios. 

Epidemiologia 

A prevalência de bronquiectasias não-fibrocisticas 
é desconhecida e varia entre países. Dados dos EUA es-
timam que 1.100 pessoas a cada 100.000 têm a doença, 
que a prevalência aumenta com a idade e é maior em mu-
lheres e asiáticos.1 Já foi considerada uma doença órfa2, 
porém, com o advento de tomografias de alta resolução, 
seu diagnóstico tem crescido ao redor do mundo nos úl-
timos anos.3 A bronquiectasia é uma doenca com grande 
morbidade que requer internações prolongadas, visitas 
médicas frequentes e utilização de medicamentos de alto 
custo. A mortalidade varia de 10% a 16% em 4 anos e é 
geralmente decorrente de complicações relacionadas pri-
mariamante a bronquiectasias.4 No Brasil estima-se que 
a prevalência seja maior que a encontrada em países de-
senvolvidos, em função da alta incidência de tuberculose 
e ao controle inadequado de infecções respiratórias em 
crianças, condições associadas ao desenvolvimento de 
bronquiectasias.5  

Fisiopatologia 

A formação da bronquiectasia se dá a partir da 
interação de insulto infeccioso associado a alteração de 
drenagem de via aérea, obstrução brônquica e/ou defeito 
na imunidade. O muco anormal e complexo leva a um 
“clearance ” traqueobrônquico mais lento. No modelo do 
ciclo vicioso proposto por Cole,6 uma predisposição indi-
vidual provocaria reação inflamatória intensa como res-

posta a uma infecção ou lesão pulmonar. Esta inflamação 
provocaria alteração estrutural da via aérea, causando 
impactação de muco, fazendo com que a infecção se tor-
ne crônica e recorrente, levando a mais inflamação.

Etiologia 
As principais causas infecciosas bronco-pulmona-

res são: tuberculose, infecções na infância, infecção por 
Klebisiela e Pseudomonas.7 As micobactérias não-tuber-
culosas (MNT) geralmente atuam como patógeno secun-
dário em pulmão estruturalmente doente ou em imuno-
deprimidos (SIDA), mas podem causar bronquiectasias 
especialmente em mulheres não-tabagistas acima de 50 
anos, acometendo língula e lobo médio.8 

Aspergilose broncopulmonar alérgica (ABPA) é 
causada por reação imune à presença do Aspergilus e 
deve ser suspeita em pacientes com Asma de difícil con-
trole, córtico-dependentes, que apresentam bronquiecta-
sias centrais na TC de tórax.9 

Aspiração de corpo estranho, lesão intraluminal 
obstrutiva como tumor carcinóide ou compressão extra-
luminal por linfonodos são causas comuns de bronquiec-
tasias devido à obstrução brônquica e/ou infecção secun-
dária. 

Alterações do sistema imunológico locais, como na 
discinesia ciliar primária ou sistêmica como na hipoga-
maglobulinemia e imunossupressao prolongada, podem 
causar bronquiectasias pelos repetidos quadros infeccio-
sos.10, 11 

Doenças auto-imunes como como Artrite Reuma-
toide e Síndrome de Sjögren também podem estar asso-
ciadas a bronquiectasias e seu mecanismo fisiopatológico 
é desconhecido. 

Cerca de 95% dos pacientes com deficiencia de 
alfa 1 anti-tripsina também apresentam bronquiectasias 
identificadas na TC de tórax e até 27% apresentam ex-
pectoração regular. Traqueobroncomalacea, traqueome-
galia e Síndrome de Marfan são outras causas raras de 
bronquiectasias (Tabela 1). 

As etiologias variam de acordo com a localiza-
ção geográfica e a população estudada. Em um centro 
de referência nos EUA, as etiologias mais comuns foram 
doenças reumáticas (Artrite Reumatóide, Síndrome de 
Sjögren) seguida pela ABPA e imunodeficiências. No Rei-
no Unido, as causas pós-infecciosas foram mais comuns 
seguida da discinesia ciliar primária. No Brasil, infecções 
na infância e tuberculose foram as causa predominantes.

Diagnóstico 

Deve-se suspeitar de bronquiectasias em qualquer 
paciente com tosse crônica, produtiva, infecções respi-

Cardoso AP, Polisseni N, Loivos LPP Bronquiectasia, uma doença órfã?

Pulmão RJ 2014;23(3):3-7 4



ratórias ou sinusites de repetição, hemoptise, asma de 
difícil controle, não-tabagistas diagnosticados como por-
tadores de DPOC. 

A confirmação radiológica da suspeita clínica e a 
identificação de causas tratáveis são primordiais, interfe-
rindo positivamente no tratamento em ate 37% dos pa-
cientes. A avaliação diagnóstica se dá através do estudo 
radiológico, exames laboratoriais e testes funcionais. 

TCAR é o método diagnóstico de escolha e os 
achados característicos são: dilatação das vias aéreas 
com diâmetro do brônquio 1,5 vezes maior que o do vaso 
que o acompanha (sinal do anel de sinete), ausência de 
afilamento do brônquio na periferia do pulmão e espessa-
mento da parede brônquica. 

Exames laboratoriais: hemograma completo, 
imunoglobulina G, imunoglobulina M, imunoglobulina A, 
subclasse de IgG, títulos de anticorpo para sorotipos de 
Pneumococos, escarro para pesquisa de germes comuns, 
micobacterias e fungos, preciptinas para 
Aspergillus, IgE total, pesquisa de defici-
ência de alfa1 anti-tripsina e pesquisa de 
auto-imunidade (de acordo com a sus-
peita clínica). Na hipótese de Discinesia 
Ciliar Primária, os pacientes devem ser 
encaminhadas para realização do teste 
nasal do óxido nítrico (Tabela 2). 

Avaliação functional é pela es-
pirometria. Disturbio ventilatório obs-
trutivo é o mais comum, mas redução 

da CVF é também descrita em pacientes com 
grande destruição pulmonar. Nos casos de bron-
quiectasias difusas pode haver distúrbio misto 
ou restritivo puro. O teste da caminhada de seis 
minutos correlaciona-se mais diretamente com 
a qualidade de vida.  

Microbiologia 

O acúmulo de muco na via aérea predis-
põe ao crescimento de microorganismos e for-
mação de biofilm que as mantém parcialmente 
protegidas da ação dos antibióticos. Bactérias 
gram negativas são mais isoladas: H. influenza, 
P. aeruginosa e M. catarrhalis. A identificação de 
P. aeruginosa, que pode variar de 25% a 58% 
dos casos, correlaciona-se com doença mais 
grave, com maior declínio na função pulmonar, 
exacerbações mais frequentes e pior qualidade 
de vida. Os microorganismos gram positivos são 
menos comuns, destacando-se Staphilococcus 
aureusque pode existir associado à P. aerugino-
sas. Infeccção por NTM é comum e sua incidên-
cia está aumentando.

Tratamento das bronquiecta-
sias em sua fase de estabilidade

Broncodilatadores – hiperresponsividade brôn-
quica pode estar presente e alguns pacientes apresen-
tam melhora significativa no VEF1 após administração de 
broncodilatadores (69). Para estes pacientes, podem ser 
utilizados beta-agonistas de curta duração. Caso haja me-
lhora dos sintomas, pode-se iniciar broncodilatadores de 
duração prolongada, já havendo evidências de benefício 
destes medicamentos sobre a dispnéia, tosse e qualidade 
de vida, sem acréscimo de efeitos adversos (40). 

Corticosteróides - o uso sistêmico de corticoste-
róides não altera a taxa de declínio do VEF1, além de es-
tar associado a efeitos adversos, especialmente redução 
da imunidade, que pode contribuir para a colonização da 
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Tabela 1. Etiologia das bronquiectasias não fibrocísticas

Tabela 2. Avaliação diagnóstica do paciente com bronquiectasia
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via aérea por fungos e bactérias e perpetuar a infecção. 
Os corticosteróides sistêmicos devem ser reservados para 
casos de exacerbações acompanhadas de broncoespas-
mo, em associação com asma ou para bronquiectasias re-
lacionadas a Aspergilose Broncopulmonar alérgica. O uso 
inalatório dos corticosteróides pode reduzir a produção de 
secreção e a quantidade de marcadores inflamatórios no 
escarro, reduzindo a tosse e a necessidade do uso de be-
ta-agonistas de resgate, melhorando a qualidade de vida 
(42-44). Apesar disto, não foi demonstrada melhora na 
função pulmonar, redução da colonização bacteriana da 
via aérea ou da frequência de exacerbações da doença, 
além de estarem relacionados a efeitos adversos como 
catarata e osteoporose. Ainda não há dados definitivos 
para justificar o uso regular de corticosteróides inalató-
rios, a não ser nos casos associados à Asma, devendo 
os pacientes, serem estudados de forma individualizada. 

Macrolídeos - exercem efeito imunomodulador 
na resposta inflamatória, provocando redução na pro-
dução de muco, inibição da formação do biofilme asso-
ciado às bactérias Gram-negativas como Pseudomonas, 
supressão dos mediadores inflamatórios, modulação do 
recrutamento de neutrófilos e promoção do esvaziamen-
to gástrico, reduzindo o refluxo gastro-esofágico. E como 
consequência reduzem da frequência das exacerbações 
respiratórias, diminuem volume de escarro e melhoram 
a qualidade de vida. Deve ser indicado para pacientes 
que tem exacerbações recorrentes (2 ou mais episódios 
por ano) na dose de 250 a 500mg 3 vezes na semana 
(73-84). 

O uso regular de macrolídeos pode provocar o 
surgimento de micobactérias resistentes. Recomenda-se 
a realização de pesquisa direta e cultura para micobacté-
rias, excluindo a presença das mesmos antes do início de 
terapia a longo prazo com macrolídeos. Os efeitos adver-
sos dos macrolídeos são: sintomas gastro-intestinais, he-
patotoxicidade, redução da audição e prolongamento do 
interval QT. O uso de macrolídeos deve ser confrontado 
com os riscos principalmente em pacientes cardiopatas, 
com distúrbios de condução ou em uso de anti-arrítmicos. 

Clearance de vias aéreas – A remoção da se-
creção e plugs mucosos pode ser realizada através de Fi-
sioterapia Respiratória, utilizando recursos como Pressão 
Expiratória Positiva, técnicas de compressão da parede 
torácica ou drenagem postural. Há evidências do benefí-
cio na redução do volume de secreção, melhora na capa-
cidade para o exercício e melhora na qualidade de vida. 
Pacientes submetidos a reabilitação pulmonar tem menor 
procura aos serviços de emergência e menor uso de bron-
codilatadores de curta duração. 

O uso de salina hipertônica ou manitol por via ina-

latória pode contribuir para o clearance do muco através 
da redução da osmolaridade. A salina hipertônica teria 
papel de imuno-modulação (64). A Dornase-alfa, utilizado 
para pacientes com Fibrose Cística, não apresentou bene-
fício em pacientes com bronquiectasias não fibrocisticas 
(65). Não há evidências para o uso rotineiro de agentes 
mucolíticos e soluções hipertônicas nos pacientes com 
bronquiectasias. 

Tratamento do refluxo gastro-esofágico 
(DRGE) - Pacientes com 2 ou mais exacerbações ao ano 
devem receber tratamento para DRGE, porque estas con-
dições podem estar associadas em até 50% dos casos. 

Imunizações – a imunização anti-influenza e 
anti-pneumocócica está relacionada à redução do núme-
ro de exacerbações infecciosas no primeiro ano após a 
imunização, estando indicada para estes pacientes (49).

Tratamento das exacerbações agudas 
 
Os sintomas da exacerbação aguda são: aumen-

to da expectoração (volume, viscosidade ou purulência), 
piora da dispnéia, hemoptise. Após o diagnóstico, deve-
-se: coletar amostra de escarro para pesquisa de gram, 
cultura para germes comun, BAAR e cultura para mico-
bacterias, realizar radiografia do tórax para diagnóstico 
diferencial (pneumonia, pneumothorax). O início da anti-
bioticoterapia deve ser imediato, baseado em exames de 
escarro prévios, história falha de esquema antibiótico e 
alergias medicamentosas. Na ausência de informação, ini-
ciar fluorquinolona parece razoável. Se houver crescimen-
to de organismos produtores de B-lactamase, amoxicilina 
com clavulanato, cefalosporina de segunda ou terceira 
geração, fluorquinolona ou mesmo macrolideo podem ser 
prescritos. Em pacientes colonizados por Pseudomonas, 
na ausência de resistência conhecida as quinolonas a es-
colha ideal é Ciprofloxacina 500mg a 750mg duas vezes 
ao dia. O uso de antibioticoterapia inalatória com tobra-
micina não está indicado em associação a terapêutica 
oral, já que não mostrou benefício e aumentou efeitos 
colaterias. Quando há colonização prévia ou crescimento 
de Pseudomonas resistente a quinolona, não há alternati-
vas de medicação oral e deve-se guiar a antibioticoterapia 
pelo perfil de sensibilidade da Pseudomonas previamente 
isolada. A internação é determinada pela necessidade de 
antibioticoterapia venosa, sensibilidade da bacteria isola-
da ou por gravidade do quadro: taquipneia, hipotensão, 
febre, hipoxemia ou falência ao esquema antibiótico em 
uso. Se o paciente falhou com quinolona e necessitou 
de internação, cobertura para Pseudomonas resistente e 
MRSA deve ser iniciado enquando se aguarda resultado 
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do escarro. O uso de terapia dupla para tratar infecção 
por Pseudomonas permanence controverso. No entanto, 
se há sinais de sepse deve-se associar aminoglicosídeo 
ou fluorquinolona a droga anti-pseudomonas escolhida. 
Após estabilização, pode-se proceder descalonamento do 
esquema antibiótico de acordo com a sensibilidade. 

Prevenção das exacerbações
O uso de antibióticos profiláticos reduz a carga 

bacteriana em pacientes nos quais a erradicação não foi 
possível, levando a melhora dos sintomas e redução da 
frequência das exacerbações. Os antibióticos inalatórios 
são seguros e eficazes em reduzir a carga bacteriana, 
gerando alta concentração da droga na via aérea com 
baixa absorção sistêmica, reduzindo os efeitos colaterais. 
Tobramicina, Gentamicina, Colistina e Aztreonam reduzi-
ram a carga bacteriana de Pseudomonas, a frequência de 
exacerbações e o tempo de internação, além de melhorar 
a qualidade de vida. Os antibióticos inalatórios, podem 
causar broncoespasmo, tosse, irritação na garganta, pa-
ladar alterado e desconforto torácico. 

A Sociedade Britânica do Tórax advoga a erradi-
cação da Pseudomonas e MRSA na primeira identificação, 
com consequente redução das exacerbações. Até 50% 
dos pacientes permaneceram livres de Pseudomonas por 

14 meses. O esquema utilizado foi 3 meses de ciprofloxa-
cina ou 2 meses de antibióticos venosos (ex: ceftazidime 
+ amicacina) ambos seguidos de 3 meses de colistina 
inalatória.

Cirurgia
Nas bronquiectasias difusas há pouca oportunida-

de para cura cirúrgica a não ser pelo transplante de pul-
mão bilateral. Indicações para ressecção pulmonar são: 
redução de exacerbações agudas em pacientes com bron-
quiectasias localizadas, controle de hemoptise e remoção 
de area de bronquiectasias colonizadas por microorganis-
mos multiresistentes.

Conclusão

As bronquiectasias não-fibrocísticas estão associa-
das a significativa morbidade. A terapia imunomoduladora 
com o macrolídeo, o controle da carga bacteriana com 
antibióticos inalatórios e o tratamento das exacerbações 
sãos os pilares da terapia. Um maior número de trabalhos 
científicos específicos para essa polulação é fundamental 
para melhorar nosso entendimento sobre o desenvolvi-
mento e a evolução da doença.
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