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Type and location of bronchiectasis in a cohort of
adults with common variable immunodeficiency

Background: Bronchiectasis are permanent dilatations of the bron-
chi. Its prevalence in patients with variable common immunodeficiency
(CVID) is high, however there is little information regarding the type and
location of the same; therefore the objective of this study is to know the
type and location of bronchiectasis in a cohort of patients with CVID of
third level of care.

Methods: It has been made a transversal, observational and descriptive
study that included 32 adult patients with diagnosis of CVID according
to the criteria of the European Society of Immunodeficiencies (ESID).
All patients underwent high resolution pulmonary computed tomography
(HRCT), which were interpreted by an expert radiologist. The frequency,
type and location of bronchiectasis were reported using descriptive sta-
tistics.

Results: Thirty-two adult patients, ten men (31.25%) and 22 women
(68.7%), were included. 40.6% had bronchiectasis. 23% had a lobe
involvement, 15.3% two lobes, 46.1% 3 lobes and 15.3% complete
involvement of the parenchyma. The types of bronchiectasis were dis-
tributed as follows: tubular 38.4%, varicose 23% and cystic and tubular
combinations 15.3%, cystic and varicose 15.3% and cystic, tubular and
varicose 7.6%.

Conclusions: Our results show that 40% of adult patients with CVID
have BQs, usually affecting three pulmonary lobes, located mainly in the
right and middle lower lobe; The tubular type, is the most common. Their
timely diagnosis and treatment can improve survival and reduce costs for
patients and health care.
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Immune system diseases = Enfermedades del sistema inmune
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as bronquiectasias (BQs) constituyen una

enfermedad heterogénea, resultado de factores

infecciosos, genéticos, autoinmunes o alérgi-
cos. Se definen como una dilatacién permanente de
los bronquios. Su prevalencia se estima en 52 pacien-
tes por cada 100 000 habitantes en Estados Unidos,
aunque en nuestro pais existe escasa informacion al
respecto.!?

Las BQs generan altos costos directos e indirectos
al paciente y al sistema de salud como consecuencia
de la tasa de exacerbaciones, hospitalizaciones ¢ incre-
mento de la mortalidad, entre otros factores.!

Se calcula que entre el 20 al 30% de las BQs son
postinfecciosas, y en el 53% de los casos no se identi-
fica un factor causal.!

Las inmunodeficiencias primarias (IDPs) son una
causa poco comun de BQs.? Un estudio multicéntrico
realizado en Espafia incluyé a 2047 pacientes adultos
con BQs, con una media de edad de 65 afios, mostro
que el 9.4% de las mismas se asoci6 a una inmunodefi-
ciencia primaria (IDP).# Un estudio similar realizado en
hospitales universitarios europeos reveld que el 5.8% de
los pacientes con BQs fueron secundarias a IDP.?

La tomografia computarizada de alta resolucion
(TACAR) es el estudio de eleccion para el diagnostico
de BQs, con una sensibilidad del 96% y especificidad
del 93% con cortes de 1 mm a intervalos de 10 mm, en
inspiraciéon méaxima.®’ La TACAR permite valorar la
extension y morfologia de las BQs.

Los criterios diagnosticos tomograficos son:

- Signos directos: Dilataciéon bronquial con una
relacion broncoarterial mayor de 1-1.5 o también
denominado signo en anillo de sello, falta de afila-
miento de los bronquios y visualizacién de bronquios
a1 cm de la pleura.®

- Signos indirectos: Engrosamiento de la pared
bronquial, pérdida de volumen lobular, patron en
mosaico, nédulos en arbol en brote y tapones de moco.®

Existen distintos sistemas de clasificacion de las
BQ, el mas reconocido y aceptado es la clasificacion
de Lynne Reid que las agrupa de acuerdo a la morfo-
logia tomografica.®
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Introduccion: las bronquiectasias (BQs) son dilata-
ciones permanentes de los bronquios. Su prevalencia
en pacientes con inmunodeficiencia comun variable
(IDCV) es alta, sin embargo existe escasa informacién
respecto al tipo y localizacion de las mismas. El obje-
tivo de este estudio es conocer el tipo y localizacion de
las bronquiectasias en una cohorte de pacientes adul-
tos portadores de IDCV.

Métodos: estudio transversal, observacional y des-
criptivo que incluyé a 32 pacientes adultos con diag-
néstico de IDCV de acuerdo con los criterios de la
Sociedad Europea de Inmunodeficiencias. A todos se
les realizd tomografia de alta resolucion pulmonar, las
cuales fueron interpretadas por un médico radiélogo
experto. Se reporto la frecuencia, tipo y localizacion de
las bronquiectasias mediante estadistica descriptiva.

Resultados: se incluyeron 32 pacientes adultos, diez
hombres y 22 mujeres. El 40.6% presentaron bron-
quiectasias. El 23% tenia afeccion en un I6bulo, el
15.3% dos l6bulos, 46.1% 3 Iébulos y el 15.3% afec-
tacion completa del parénquima; distribuidos de la
siguiente manera: tubulares 38.4%, varicosas 23% y
las combinaciones quisticas y tubulares 15.3%, quis-
ticas y varicosas 15.3% y quisticas, tubulares y vari-
cosas 7.6%.

Conclusion: nuestros resultados muestran que el
40% de los pacientes adultos con IDCV tienen BQs,
suelen afectar tres Iébulos pulmonares, el tipo mas
comun fue el tubular. Su diagnéstico y tratamiento
oportuno puede mejorar la supervivencia y reducir los
costos para el paciente y las instituciones de salud.

Resumen

- BQs tubulares o cilindricas: Bronquios de con-
tornos regulares, no se observan en afinamiento nor-
mal hacia la periferia y los bronquios “hijos” son
iguales a los bronquios “padres”. Los bronquios son
mas grandes que sus bronquios “hermanos” en un
area del pulmon o se aprecian a menos de 1 cm de la
superficie pleural. Engrosamiento de la pared bron-
quial y la luz bronquial ocluida por tapones muco-
50s.58

- BQs varicosas: De apariencia similar al de las
venas varicosas, se caracterizan por la presencia de
una via aérea mas dilatada y de contornos irregulares
por la presencia de constricciones fibrosas localizadas
que le dan un aspecto irregular, tipo rosario.®

- BQs saculares o quisticas: Presentan dilatacion
progresiva hacia la periferia de las vias aéreas y ter-
minan en grandes quistes, sacos, 0 como racimos de
uvas, con frecuentes niveles hidroaéreos.%®

Las BQs también pueden clasificarse de acuerdo
a la severidad en leve, moderada o grave. Actual-
mente se pueden emplear dos herramientas: el score
FACED? y el Bronchiectasis Severity Index (BSI),
que contempla parametros radioldgicos, clinicos, de
funcién pulmonar y microbioldgicos con una exce-
lente capacidad pronostica.'%11-12

El tratamiento incluye la identificacion y manejo
de la causa, suspension del tabaquismo, vacunacion
contra influenza y neumococo. Los beneficios de la
fisioterapia pulmonar, broncodilatadores y corticoes-
teroides inhalados son poco claros.!:!3

En las exacerbaciones esté indicado el uso de anti-
bidticos como macrdlidos y antibidticos inhalados
como tobramicina o gentamicina, sobre todo cuando
se cuenta con cultivos positivos para Pseudomonas
aeruginosa, ya que su persistencia es un predictor de
mortalidad y estd asociado a mayor extension de la
enfermedad y deterioro de la funcién pulmonar.!:13
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En pacientes con BQs localizadas que no respon-
dan a medidas higiénicas y farmacologicas, la lobec-
tomia o segmentectomia debe ser considerada.

La inmunodeficiencia comun variable (IDCV)
fue descrita por Janeway en 1953 y es la IDP mas
sintomatica y frecuente en adultos. Su prevalencia
es dificil de establecer debido a su subdiagnostico,
no obstante, en regiones como América del Norte y
Europa, se reporta una frecuencia de 1:10 000 - 1:50
000 habitantes.!*!> Tiene una presentacion bimodal,
entre 6-8 afios y 20-30 afios, no obstante los sintomas
pueden presentarse a cualquier edad, sin predominio
de género.l:16:17

La definicion y los criterios diagndsticos propues-
tos por la Sociedad Europea de Inmunodeficiencias
(ESID) para IDCV son:

- Susceptibilidad a procesos infecciosos, autoin-
munidad, enfermedad granulomatosa, trastornos lin-
foproliferativos policlonales sin explicacion o algun
familiar con inmunodeficiencia humoral (al menos
uno de los anteriores).

- Ademas, disminucién de al menos dos desviacio-
nes estandar para la edad de IgG e IgA con o sin nive-
les bajos de IgM, medidos en dos ocasiones.

- Pobre respuesta a vacunas y/o isohemaglutininas
ausentes.

- Pacientes mayores de 4 afios, con exclusion de
otras causas de hipogammaglobulinemia.

Puede mostrar un patréon de herencia autosomico
dominante o recesivo, sin embargo, la mayor parte de
las ocasiones es una enfermedad esporadica.!>-18

Los pacientes con IDCV presentan infecciones
severas y de repeticion, principalmente sino-pulmo-
nares. Tienen mayor susceptibilidad a autoinmunidad
y malignidades del sistema reticuloendotelial y tumo-
res solidos. >
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Su tratamiento incluye la sustitucion de inmunog-
lobulina a dosis de 400-800 mg/kg de peso cada 3-4
semanas de acuerdo a los niveles séricos de la IgG y
de la respuesta clinica, o bien, inmunoglobulina sub-
cutdnea semanal a dosis 100-200 mg/kg/dosis."®

Otras terapias recientes como el trasplante de célu-
las madre hematopoyéticas se han utilizado para tratar
complicaciones (como linfoma, infecciones severas
que no responden al tratamiento convencional y des-
regulacion inmune),’> con una alta mortalidad, por
lo que es indispensable contar con la caracterizacion
inmunologica y genética del defecto asociado a IDCV
para mejorar los resultados.?%-2!

La evaluacion radiologica de los pulmones de
pacientes con IDCV muestra multiples cambios croni-
cos, incluyendo atrapamiento de aire, engrosamiento
de la pared bronquial, BQs, enfisema, opacidades en
vidrio despulido, consolidaciones pulmonares, nodu-
los pulmonares, y/o cicatrices/fibrosis, que han sido
poco estudiados.?

La prevalencia de BQs en pacientes adultos con
IDCV varia del 16 al 70%.!2

Un estudio realizado en el servicio de Alergia ¢
Inmunologia Clinica del Hospital Britanico de Buenos
Aires y el Hospital Dr. Carlos G. Durand, incluyo a 69
pacientes adultos y nifios con IDCV, con una preva-
lencia de BQs del 50%.!!

En México, Mogica Martinez et al. reportaron una
prevalencia de BQs del 75% en una cohorte pediatrica
y de adultos con 24 pacientes, en el que incluyeron
diferentes IDPs, en su mayoria secundarias a déficit
de anticuerpos.??

Ramirez et al. incluyeron a 52 pacientes nifios y
adultos con IDCV, con reporte del 51% de BQs.?* En
ninguno de los anteriores estudios, se describi6 el tipo
y localizacion de las BQs.

El objetivo de este estudio fue conocer la prevalen-
cia, el tipo y la localizacion de las BQs en pacientes de
la Clinica de IDPs en adultos.

Material y métodos

Se realizo un estudio transversal, observacional y
descriptivo, aprobado por el Comité de Etica Local. Se
incluyeron todos los pacientes de la Clinica de IDPs
del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo Sepul-
veda Gutiérrez” del Centro Médico Nacional Siglo
XXI del IMSS con diagndstico de IDCV, de acuerdo
con los criterios de la ESID.

Previo consentimiento informado, se les realizd
TACAR en el servicio de Imagenologia del mismo
hospital, con un equipo General Electric Bright Speed,
modelo 2335170-2. Los resultados fueron evaluados
por un médico radidlogo experto en interpretacion de

tomografias pulmonares.

Se determinod el tipo de BQs y su localizacion
tomando en cuenta la lingula como un lébulo inde-
pendiente para facilitar la clasificacion. Los resultados
se reportan con estadistica descriptiva, utilizando el
programa SPSS version 22.

Resultados

Treinta y dos pacientes fueron incluidos, 10 hom-
bres (31.2%) y 22 mujeres (68.7%), con una media de
edad de 42 + 17 afos (cuadro I).

Cuadro | Caracteristicas generales de los pacientes
con inmunodeficiencia comun variable (ICV)

n Porcentaje (%)
Género
Masculino 10 31.2
Femenino 22 68.7
Edad (promedio)
Mujer 43.2+17.3
Hombre 42.2+19.2
Bronquiectasias
Si 13 40.6
No 19 59.3

El 40.6% de los pacientes presenté BQs. Su loca-
lizacion fue variable, con predominio del 16bulo infe-
rior derecho y 16bulo medio, solo un paciente presentd
BQs exclusivamente en lingula y el resto fueron com-
binaciones de sitios anatomicos, como se muestra en
el cuadro II.

El tipo de BQs mas comun fue el tubular, seguido
por el varicoso. Las combinaciones quisticas y tubu-
lares se presentaron en el 15.3%, quisticas y varicosas
15.3%. Un paciente (7%) tuvo los tres tipos de BQ.
Otros hallazgos tomograficos fueron atelectasias, tra-
yectos de fibrosis, nddulos subsolidos, granulomas
calcificantes y adenomegalias.

Del 59% de los pacientes que no tuvieron BQs, los
hallazgos tomograficos encontrados por orden de fre-
cuencia fueron: trayectos lineales de fibrosis, granulo-
mas calcificados, engrosamiento intersticial, nodulos
subsolidos, bulas y elevacion diafragmatica.

Discusién
La prevalencia de complicaciones pulmonares
cronicas en IDCV es del 27-34%. La presencia de

BQs es particularmente importante porque forman
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Cuadro Il Localizacion y tipo de bronquiectasias (BQs)

Porcentaje
(%)
Lébulos afectados
Ninguno 19 59.3
1 16bulo 3 23.0
2 l6bulos 2 15.3
3 I6bulos 6 46.1
5 l6bulos 2 15.3
Tipo
Ninguna 19 59.3
Tubulares 5 38.4
Varicosas 3 23.0
Quisticas y tubulares 2 15.3
Quisticas y varicosas 2 15.3
Quisticas, tubulares y varicosas 1 7.6
Localizacion*

Lobulo superior derecho 5
Lébulo superior izquierdo 5
Lébulo inferior derecho 8
Lébulo inferior izquierdo 7
Lébulo medio 8
Lingula 1 3.2

*Presentan mas de un I6bulo afectado

parte de los factores pronosticos de sobrevida de los
pacientes.

Las BQs secundarias a IDPs se han reportado hasta
en un 5.8% de los casos, pero particularmente los
pacientes con IDCV las presentan hasta en un 70%
de los casos.?

Cunningham et al. reportaron una prevalencia del
21% en una cohorte de 103 pacientes con IDCV, en
comparacion con los hallazgos de Sole et al. de 15%
en su grupo de estudio, conformado tinicamente por
15 pacientes.?%?’

En el 2014, Kumar report6 un caso de IDCV y BQs
difusas bilaterales, con predominio en l6bulos inferio-
res y lobulos superiores, similar a lo encontrado en
este estudio, sin embargo, es dificil evaluar los hallaz-
gos dado que solo se refiere a un paciente.’

En México se han realizado estudios en poblacio-
nes que incluyen nifios y adultos con IDP, con una
prevalencia de BQs hasta del 75%, mayor a la encon-
trada en nuestra cohorte; sin embargo, en ninguno de
ellos se report6 la localizacion, ni el tipo de bronquiec-
tasia, tampoco se especifica la cantidad de pacientes
incluidos con diagnéstico de IDCV.28

Nuestro grupo de estudio, a diferencia de lo publi-
cado por otros autores, esta constituido exclusiva-
mente por adultos.

Conocer la localizacion y cantidad de 16bulos pul-
monares afectados es importante porque repercute en
las manifestaciones clinicas de los pacientes, su trata-
miento y pronéstico.

Nuestro estudio refiere la prevalencia, tipo y locali-
zacion de las BQs en una cohorte de pacientes adultos
portadores de IDCV, lo que apoya la implementacion
de tratamientos adecuados para reducir sus complica-
ciones y realza la importancia de realizar estudios de
TACAR en estos pacientes, aun cuando permanezcan
asintomaticos. Por el momento, los intervalos para la
realizacion de TACAR, durante su seguimiento, no se
han establecido.?’

Conclusiones

Este estudio describe las caracteristicas morfolo-
gicas y localizacion de BQs en poblacion adulta con
IDCV, en un hospital de tercer nivel de atencion del
IMSS.

El porcentaje reportado de BQs en esta cohorte
es mayor que el que se ha reportado en la literatura
internacional, es importante continuar con esta linea
de investigacion en el IMSS y en otras instituciones
de atencion a la salud de nuestro pais, que aporte datos
sobre la severidad de las BQs, su impacto sobre la
calidad de vida, supervivencia de los pacientes y cos-
tos para las instituciones de salud.
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