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Avaliacao inicial dos pacientes com bronquiectasias e aspectos do
acompanhamento clinico — investigacao etioldgica e avaliagao de qualidade
Initial evaluation of patients with bronchiectasis and aspects of clinical care - etiological
investigation and evaluation of quality

Rafael Klas da Rocha Leal’
Resumo

As bronquiectasias voltaram a ganhar papel de destaque na literatura apds anos de esquecimento. Estas
mudancas sdo decorrentes da compreensdo de que podemos intervir na evolucdo da doenca com diagndstico pre-
coce e tratamento correto.

A facilitagdo do acesso aos recursos diagndsticos, acompanhados da validacdo de questionario de qualidade
de vida especificos e o desenvolvimento de parametros funcionais novos, vem agregando conhecimento e facilitan-
do o acompanhamento destes pacientes.

O objetivo deste trabalho é reunir informagGes atuais sobre a avaliagdo inicial dos casos de bronquiectasias
nao associadas a fibrose cistica assim como, eleger parametros possiveis de serem usados no seguimento destes
pacientes.
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Summary

Bronchiectasis regained a prominent role in the literature after years of neglect. These changes are due to
the recognition that we can intervene in the disease with early diagnosis and correct treatment.

Facilitating access to diagnostic resources, together with the validation of quality of life specific questionnaire
and the development of new functional parameters, is adding knowledge and facilitating the monitoring of these
patients.

The objective of this study is to gather current information on the initial assessment of patients with bron-
chiectasis not associated with cystic fibrosis as well as electing possible parameters to be used in follow up of these
patients.
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Introducao

A bronquiectasia € uma doenca heterogénea com
caracteristicas demogrdficas e etioldgicas distintas, porém
com pequeno volume de estudos e pesquisas dirigidos ao
tema nas ultimas décadas.

A percepgao de muitos médicos de que pouco
pode ser oferecido aos pacientes, uma vez que se trata de
uma condigdo irreversivel, fez com que as bronquiectasias
permanecessem as margens da evolugdo médica.

Nao existem dados seguros no Brasil a cerca da
prevaléncia da doenca, porém nos Estados Unidos em
2012 estimava-se em mais de 100.000 o numero de pa-
cientes portadores de bronquiectasias.

Avaliagao Inicial

O ponto inicial na avaliacdo de um paciente com
bronquiectasias consiste na definicdo etioldgica da doen-
¢a. O diagnostico mesmo que ndo implique diretamente
em mudanca de conduta, pode indicar, por exemplo, a
necessidade de testes ou aconselhamento genético.

De acordo com estudos publicados a identificacdo
da patologia de base varia de 26% a 74%.! Em levanta-
mento dos casos do nosso ambulatério em um hospital
universitario conseguimos identificar a etiologia em 63%.
Nao devemos esquecer que independente de qualquer in-
tervencao, é importante para o paciente saber a origem
de sua doenca, contribuindo diretamente para a adesdo
ao tratamento.

O exame fisico completo e a histéria clinica deta-
Ihada sdo o ponto de partida da investigacdo. Questdes
como idade do inicio dos sintomas, histdria patoldgica
pregressa e historia familiar podem sugerir doencas pri-
marias relacionadas as bronquiectasias.

O quadro 1 lista as principais causas associadas as
bronquiectasias.

P6s infecciosa: Tuberculose ; Pneumonia ; Sarampo

Doenga mucociliar: Fibrose cistica ; Discinesia ciliar primaria

Doenca doador x hospedeiro

Pneumonite inflamatdria: Tabagismo ; refluxo gastro esofagico

Fibrose pulmonar: Sarcoidose ; Fibrose pulmonar idiopatica

Deficiéncia imune: Deficiéncia coumum variavel ; HIV ; neoplasias ; leucemia

Alteragdes de resposta imune: Aspergilose broncopulmonar alérgica ; Doenca inflamatoéria intestinal

AlteragGes congénitas: Sindrome Mounier Kuhn ; Sindrome de Marfan ; Sindrome Williams-Campbell

Exames de imagem

Com o advento dos aparelhos de tomografia de
alta resolugdo, este exame se tornou peca fundamental
na confirmacao diagndstica das bronquiectasias.

Os sintomas das bronquiectasias como tosse, ex-
pectoracdo e dispnéia, sdo bastante inespecificos. A ra-
diografia simples do tdérax apesar de mais barato e de
mais facil acesso pode apresentar sensibilidade reduzida
em muitos casos. Segundo Goeminne e cols® imagens ti-
picas de bronquiectasias ndo foram visualizadas em 50%
das radiografias analisados.

A tomografia pode sugerir a etiologia das bron-
quiectasias como nos casos de Sindrome de Mounier
Khun onde se observam bronquiectasias centrais e tra-
queomegalia. O tratamento também pode ser orientado
como nas situagdes onde encontramos bronquiectasias
localizadas passiveis de ressecgdo cirlrgica.

Exames complementares

Os testes de funcao pulmonar sdo exames nao
invasivos, de facil execucdo e devem ser solicitados de
forma rotineira na primeira consulta do paciente com
bronquiectasia.

A avaliacdo deve conter além da espirometria sim-
ples com prova broncodilatadora, medidas de volumes
pulmonares e medida da capacidade de difusdo ao mono-
xido de carbono. Recentemente estudos com “washout’
de nitrogénio® se mostraram promissores como marcado-
res prognosticos, e devem ser realizados quando dispo-
niveis.

Assim como em outras patologias pulmonares, pa-
cientes com disturbios funcionais mais acentuados ten-
dem a ser mais graves e apresentar pior evolugdo.

A presencga de prova broncodilatadora positiva na
espirometria embora possa ajudar a compor o quadro
clinico como nos casos de Aspergilose Broncopulmonar
Alérgica (ABPA), ndo deve ser usa-
da como Unico critério para uso de
corticdides inalatdrios. Isto porque
o chamado “ciclo inflamatério” das
bronquiectasias pode ser atenuado
com o emprego destes farmacos,
mesmo nos pacientes com provas
negativas.

O VEF1 reduzido, como parte
de um disturbio obstrutivo, é o acha-
do mais frequente. No entanto em

Obstrugdo mecanica: corpo estranho, tumor endobrénquico ; compressao extrinseca

Miscelanea: Artrite reumatéide ; Sindrome Sjégren ; Panbronquiolite difusa ; Deficiéncia alfa 1
antitripsina

Mcodificado de: Feldman C. Bronchiectasis: New appoaches to diagnosis and management. Clin Chest Med 2011;32:535-546
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nosso pais devido a alta prevaléncia
de bronquiectasias por sequela de
tuberculose pulmonar, os distlrbios
restritivos ou mistos respondem por
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uma parcela razoavel dos casos.

O Ecocardiograma nao figura como parte da roti-
na de avaliagdo dos pacientes com bronquiectasias, en-
tretanto sua realizacdo em pacientes selecionados pode
trazer informacOes Uteis. Nos pacientes com hipoxemia
cronica, sugerida pelo baqueteamento digital, por exem-
plo, o Ecocardiograma pode demonstrar elevagbes im-
portantes na pressdo de artéria pulmonar. Pacientes com
dispnéia desproporcional ao seu quadro clinico também
devem ser pesquisados neste sentido.

A maioria dos pacientes com bronquiectasias nao
necessita de broncoscopia como exame de avaliagdo ini-
cial. A excegao se aplica nos casos de doenca localizada
onde exista a suspeita de acometimento endobronquico,
seja por corpo estranho ou por lesGes tumorais.

Pacientes pouco secretivos também podem ser en-
caminhados para broncoscopia para coleta de material,
principalmente nas imagens com suspeita de tuberculo-
se e micoses pulmonares, como a aspergilose. As lesdes
cicatriciais, muitas vezes existentes nas bronquiectasias
por sequela de infecgBes, possuem uma chance maior de
desenvolverem neoplasias (“scar cdncer”). Assim, haven-
do esta suspeita a broncoscopia deve ser indicada e o
material enviado para pesquisa de células neoplasicas.

Nos casos de hemoptise grave a broncoscopia
pode ser necessaria no controle inicial do sangramento
e na localizacdo do segmento responsavel, orientando a
embolizagdo.

Microbiologia

Entendemos que a flora bacteriana de cada pa-
ciente deve ser conhecida e a coleta de escarro ja solici-
tada na primeira consulta.

A andlise do escarro permite orientar a terapia an-
tibidtica, fornecer dados de gravidade e confirmar doen-
gas associadas como tuberculose e aspergilose.

A repeticdo na pesquisa da microbiota pode detec-
tar germes resistentes com impacto direto no tratamento,
além de selecionar aqueles colonizados por 2 aerugino-
sa, que sabidamente apresentam pior evolucao no longo
prazo.

Devemos lembrar que devido a nossa grande pre-
valéncia de tuberculose, devemos sempre pesquisar a
presenca de M. tuberculosis ou micobactérias ndo tuber-
culosa no escarro.

Investigacao etioldgica

Deficiéncias imunoldgicas primarias decorrentes
de mutag0es nos linfécitos com consequente alteragdo na
imunidade humoral e/ou celular podem estar associadas
a bronquiectasias.

e avaliagdo de qualidade

Embora ndo estejam entre as causas mais co-
muns, devem ser sempre pesquisadas, pois sao uma das
condigBes onde encontramos as maiores oportunidades
de intervencao, com mudanca radical na qualidade de
vida. Como parte da investigagdo os estudos sao unani-
mes em sugerir a dosagem sérica das imunoglobulinas.
Em relacdo as subclasses de IgG os dados ainda sao con-
troversos com estudos sugerindo associagdo entre ocor-
réncia de bronquiectasias e deficiéncia de IgG2.4

A imunodeficiéncia comum variavel, caracterizada
pela deficiéncia de IgG IgA (além da IgM em 50% dos
casos) € a deficiéncia imunoldgica mais associada a bron-
quiectasias. Esta sindrome aumenta a susceptibilidade a
infeccbes por bactérias capsuladas como S. pneumoniae,
H. influenza, S. aureus, e R aeruginosa.

Outras condigdes como ABPA e a sindrome de hi-
perimunoglobulinemia E (Sindrome de Job) estdo asso-
ciadas a elevagdes importantes de IgE, o que justifica sua
dosagem quando disponivel.

Investigacdes mais especificas como alteragoes
qualitativas de linfdcitos, nao sdo recomendadas de roti-
na, devendo ser realizadas em casos especificos em cen-
tros especializados.

A fibrose cistica € sabidamente uma das principais
causas de bronquiectasias, especialmente em criangas.
Porém algumas pessoas podem chegar a idade adulta
sem o diagndstico confirmado.

O consenso britanico de bronquiectasias® sugere a
realizacdo de teste de suor seguida de pesquisa de muta-
¢ao no gene CFTR em todos os pacientes portadores de
bronquiectasias menores de 40 anos sem causa definida,
ou nos maiores de 40 anos com predominio de doenca
nos lobos superiores, sinusopatia importante, sindrome
de ma absorcdo ou infertilidade. Esta orientagdo é base-
ada em trabalhos que encontraram mutacoes mesmo em
individuos com teste do suor normal. Em nossa estrutura
publica de atendimento tal recurso é quase exclusividade
de centros de referéncias, sendo muito dificil sua realiza-
¢ao rotineira.

Nossa recomendacdo € para a realizagdo de 2
testes do suor nos individuos com bronquiectasias idio-
paticas. Para aqueles com valores proximos do limite da
normalidade ou com forte suspeita clinica, deve ser feito
referéncia para centros especializados para prosseguir a
investigacao.

A discinesia ciliar primaria (DCP) deve ser suspei-
tada na presenca de sinusopatia grave e histéria de in-
fertilidade. O diagndstico dificilimente é confirmado, pois
embora o teste da sacarina seja aprovado, sua realizacao
¢é dependente do operador havendo dificuldade na repro-
dugao dos dados.

A medigao dos niveis de 6xido nitrico nasal, que
se encontra bastante diminuido nos pacientes com DCP,
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apresenta sensibilidade e especificidade bastante ele-
vadas.® Apesar de ser de simples execucdo depende de
aparelhagem especifica, o que inviabiliza a sua execugdo.

Apesar de Gravessandre e cols ter publicado em
sua série uma incidéncia de 3% de pacientes com diag-
nostico clinico de DCP sem alteragGes ciliares estruturais’,
a biopsia ciliar com andlise de microscopia eletrénica,
ainda é considerada padrdo ouro para o diagndstico. No
entanto é virtualmente impossivel ser realizada em nosso
meio.

A deficiéncia de alfa 1 antitripsina normalmente
é associada ao paciente com bronquiectasias e enfisema
pulmonar. Sua dosagem é simples, feita a partir de uma
amostra de sangue e disponivel na maioria dos laborato-
rios privados e em alguns centros especializados.

Sabemos, porém, que existem diferentes fendti-
pos que podem expressar diferentes niveis de deficiéncia
mesmo sem a ocorréncia de enfisema pulmonar. Desta
forma sugerimos a dosagem de alfa 1 antitripsina com
determinacdo do fendtipo em todo paciente com bron-
quiectasias sem uma etiologia comprovada ou fortemente
suspeita.

Doencas autoimunes principalmente a artrite reu-
matdide estdo associadas a formagdo de bronquiectasias.
Muitos autores ndo incluem estas pesquisas como parte
de uma avaliacdo inicial, pois defendem que estes pa-
cientes ja apresentam o diagnostico da doenga de base
quando sao diagnosticados com bronquiectasias. Caso o
exame fisico e a historia clinica sugiram o diagndstico de
doenga auto imune a pesquisa dos marcadores de ativi-
dade reumatica deve ser solicitada.

Aspiragdo cronica por doenca do refluxo gastro
esofagica (DRGE) geralmente provoca bronquiectasias
com predominio nos segmentos posteriores dos lobos in-
feriores. Novamente a historia clinica ajuda a selecionar
0s pacientes a serem investigados.

A videoesofagografia contrastada, quando dispo-
nivel, pode definir o diagndstico. Uma vez identificada a
DRGE, mudancas de habito de vida como cessacdo do
tabagismo, diminuigdo de ingestdo alcodlica e de gordu-
ras, devem ser empregados, associados a inibidores de
bomba de prétons e procinéticos.?

A lista de possiveis patologias ligadas as bron-
quiectasias € bastante ampla e heterogénea. A realizagao
de exames de “screening’ etioldgico deve seguir protoco-
los de investigacdo e posteriormente individualizados na
dependéncia dos achados clinicos. O quadro 2 exemplifica
um modelo de investigacao sugerido.

INVESTIGAGAO INICIAL: PACIENTES SELECIONADOS:

Tomografia de torax Broncofibroscopia

Tomografia de seios da face Videoesofagografia

Prova de fungdo respiratoria Teste do suor

Dosagem de imunoglobulinas Ecocardiograma

Cultura de escarro Marcadores de atividade

reumatica
Pesquisa de BAAR no escarro

Modificado de: Feldman C. Bronchiectasis: New appoaches to diagnosis and management. Clin
Chest Med 2011:32:535-546

Acompanhamento clinico

Os objetivos do tratamento, das bronquiectasias, é
diminuir a progressao da doenca, prevenir exarcebagoes
e melhorar a qualidade de vida.

Os parametros funcionais como VEF1 e CVF ndo
demonstraram serem bons parametros de acompanha-
mento. Alguns estudos mostraram que estes valores sao
melhores preditores de piora funcional ligada a efeitos
colaterais dos tratamentos.®

O teste de “wash out’ com nitrogénio se mostrou
uma medicao mais sensivel para seguimento dos pacien-
tes pediatricos com fibrose cistica e asma.° Testes futuros
deverdo determinar a real validade deste exame nos pa-
cientes com bronquiectasias nao fibrocisticas.

A cultura quantitativa do escarro nao apenas iden-
tifica a microbiota, mas também sua populacdo, sendo
um bom marcador de tratamento. Uma vez que a erra-
dicacdao dos patdgenos é infrequente a reducdo das uni-
dades formadoras de col6nia (UFC) traduz uma resposta
antibidtica adequada. Da mesma forma elevagao das UFC
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nos pacientes colonizados pode ser usada como indicador
de infecgdo.

A coloragdo do escarro e principalmente a mudan-
¢a de aspecto estdo relacionadas com a inflamagao das
vias aéreas. E consequentemente associadas a infeccdo
bacteriana.!!

O volume do escarro é outro marcador ndo inva-
sivo e de facil percepcdo pelos pacientes que podem au-
xiliar no tratamento. Apesar da clara impressao de que o
volume do escarro possa ser utilizado como preditor cli-
nico, ainda sdo necessarios mais estudos para validacdo.

A dosagem de marcadores inflamatdrios no escar-
ro como mieloperoxidase e citocinas inflamatdrias foram
avaliadas em alguns estudos.!? Entretanto sdo necessa-
rios mais estudos para comprovacao de sua utilidade clini-
ca, sobretudo do ponto de vista de custo beneficio.

O numero de exarcebacOes pode caracterizar a
qualidade do tratamento, uma vez que sua diminuicao
impacta positivamente na qualidade de vida. O uso deste



Leal RKR Avaliagao inicial dos pacientes com bronquiectasias e aspectos do acompanhamento clinico — investigagao etioldgica

parametro depende da padronizacdo e da acuracia na sua
determinacdo, o que pode ser um viés na comparacdo de
diferentes estudos.

Finalmente a avaliacao do tratamento baseada nos
questionarios de qualidade de vida parece ser uma das
melhores formas de avaliar os pacientes.

Existem dois questionarios validados para uso em
bronquiectasias: o questionario de Saint George e o ques-
tionario de Leicester.**** Mais recentemente foi validado
o0 questionario de qualidade de vida em bronquiectasias,

e avaliagdo de qualidade

constituido de 37 perguntas distribuidas em 8 dominios
diferentes.t

Independente do modelo, a utilizagdo destes
questionarios deve ser estimulada e empregada de forma
sistematica nas instituicdes que tratam de pacientes com
bronquiectasias.
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