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RESUMO

As bronquiectasias, oufrora frequentes, tém
vindo a tornar-se numa situac@o patolégica compa-
rativamente rara. No entanto, a sua importincia
clinica motivou os autores a realizarem uma revisio
tedrica sobre este tema, na qual procuram abordar
a etiopatogenia, classificacio, diagnéstico, compli-
caches e terapéutica das bronquiectasias.
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INTRODUCAO

O termo hronquiectasia, com origem no grego
(envolvimento/dilatagao brénquica), foi introduzido
no vocabulario médico em 1846 por WE Swaine na
sua tradugao do livro "An Original Description of the
Diseases of the Organs of Circulation and Respirati-
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ABSTRACT

Bronchiectasis, once a frequent disease, has
become a comparatively rare disease. However, its
clinical importance justifies a theoretical review with
a special focus on pathogenesis, classification,
diagnosis, complications and treatment.
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on" de CE Hasse (London Sydenham Society),
apesar de Laennec ter descrito esta entidade clini-
co-patoldgica pela primeira vezem 1819 (1).
Na abordagem actual das bronquiectasias, dever-
-se-a ter em consideragao trés aspectos essenciais:
» Nos paises mais desenvolvidos, com o advento
da antibioterapia e da vacinagao das criangas,
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em particular contra a tosse convulsa e o
sarampo, a prevaléncia das bronquiectasias
tem diminuido acentuadamente, passando
estas a estar englobadas no grupo das doengas
raras ou "orfas" (2);

» As bronquiectasias nao sao uma doenga auto-
noma, mas constituem o estadio final de varias
lesdes antecedentes nao relacionadas e fre-
quentemente inespecificas (3).

» Geralmente, os sintomas apresentados pelos
doentes com bronquiectasias tém pouca espe-
cificidade diagnostica, obrigando a realizagao
de exames complementares, sobretudo imagi-
oldgicos.

DEFINICAO

As bronquiectasias consistem na distorgao e
dilatagao anormal, permanente e irreversivel dos
bronquios, resultante da destrui¢ao dos componentes
elastico e muscular da parede bronquica (4).

Outras doengas podem cursar com dilatagao
bronquica anormal, nomeadamente a bronquite
cronica, as pneumonias e as atelectasias. Na bronqui-
te cronica, a dilatagao brénquica ¢ mais ligeira e
generalizada. Nas pneumonias ou atelectasias estas
alteragoes sao reversiveis, sendo apenas detectadas
durante ou imediatamente apos a fase aguda destes
processos pulmonares (4).

Nas bronquiectasias, a dilatagao brénquica anormal,
envolve principalmente os bronquios de médio calibre,
podendo estender-se aos bronquios mais distais e
bronquiolos (4). Ao exame macroscopico, 0s bronquios
ectasiados podem ser visivels em toda a sua extensao
até a superficie pleural, ao contrario do que ocorre no
pulmao normal em que se verifica uma perda da
individualizagao dos bronquiolos a distancia de 2-3 cm
da pleura visceral (4).

PATOGENIA

As bronquiectasias sao geralmente o resultado de
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uma infecgao necrotizante ou de uma sequéncia de
infecgdes (4), considerando-se trés mecanismos
basicos principais: a obstrug¢ao brénquica, as anoma-
lias congénitas ou o processo infeccioso propriamen-
te dito (5). Em qualquer uma destas situagoes, o
desenvolvimento das bronquiectasias resulta da
ocorréncia de um processo inflamatorio destrutivo
dos componentes elastico, muscular e cartilaginoso
da parede bronquica (4).

Antes da antibioterapia e dos programas de vacina-
¢a0, as bronquiectasias iniciavam-se frequentemente na
infancia, em virtude das infecgoes pelo virus da rubéola
¢ do sarampo, adenovirus, tosse convulsa e, até mesmo,
as infecgoes pelo Mycoplasma pneumoniae poderem
destruir as paredes bronquicas quer directamente, quer
por favorecerem as infecgdes bacterianas secundarias.
Estes processos secundarios e recorrentes dos territori-
os lesados seriam responsaveis por lesoes da mucosa e
da parede que perpetuariam as infecgoes. A presenga
de focos infecciosos cronicos otorrinolaringologicos,
como a sinusite, favoreceriam e manutengao das
infecgoes (6).

Em 1984, Cole propds para a patogénese das
bronquiectasias a hipotese do “Circulo vicioso™,
segundo a qual uma doenga ou factor predisponente
que comprometa a depuragao mucociliar favorece a
retengao das secregoes € a colonizagao microbiana
das vias aereas (1). As secregoes purulentas estagna-
das no interior das vias aéreas afectadas sao ricas em
enzimas proteoliticas (elastase, colagenase e catepsi-
na (3) libertadas pelos leucocitos polimorfonucleares.
Estas proteases actuam sobre 0s componentes estru-
turais da arvore bronquica e pulmoes, como a elasti-
na, o colagéneo e os proteoglicanos, destruindo-os.
As proteases podem, também, inactivar o componen-
te C,; do complemento, as IgG e IgM. bem como ter
acgao sobre as glandulas brénquicas, estimulando-as.
A elastase pode, igualmente, lesar directamente o
epitélio bronquico e inibir a acgao ciliar. A resposta
inflamatoria normal do hospedeiro ¢ incapaz de
eliminar a colonizagao bacteriana e pode contribuir
para a lesao estrutural, o que condiciona a manuten-
¢ao dessa resposta ¢ a sua amplificagao cronica.
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Gera-se, assim, um circulo vicioso com uma subver-
sao da resposta do hospedeiro a agressao microbiana
que contribui para a lesdo estrutural e aumento da
colonizagao, ao invés da sua protecgao (1).

Nos paises de elevada prevaléncia, a tuberculose
contribui de forma significativa para o desenvolvi-
mento de bronquiectasias através de varios mecanis-
mos. Assim, a infecgao pelo Mycobacterium tubercu-
losis pode condicionar um quadro de pneumonia
necrotizante, do qual resultam sequelas como a
destrui¢ao parenquimatosa ¢ a fibrose. A drenagem
directa do caseum para as vias aéreas, a penetragao de
géanglios linfaticos tuberculosos para dentro das vias
aéreas proximais e a compressao extrinseca resultante
do aumento ganglionar, podem condicionar uma
obstrugao brénquica que dificulta a drenagem e
facilita a atelectasia e a infec¢ao secundaria. O tltimo
mecanismo € encontrado com maior frequéncia nas
criangas (2).

CLASSIFICACAO E ETIOLOGIA

Existem varias classificagoes das bronquiectasias.
As duas mais utilizadas sao a classificagao anatomi-
ca segundo os critérios de Reid (7) (bronquiectasias
cilindricas, varicosas e saculares ou quisticas) e a
classificagao topogrdfica de acordo com a extensao
do envolvimento (bronquiectasias focais ou difusas).

Classificagdo anatomica

Nas bronquiectasias cilindricas os bronquios
encontram-se uniformemente dilatados (tubulares). O
lumen distal termina abruptamente porque os bron-
quios mais pequenos estao preenchidos por muco
espesso. O numero de divisoes da arvore bronquica
a0 exame microscopico € considerado normal (4).

No padrio varicoso os brénquios encontram-se
dilatados e irregulares lembrando veias varicosas,
apresentando terminagdes bulbosas. O nimero médio
das subdivisoes brénquicas esta reduzido a cerca de
metade do normal (4).
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A forma sacular ou quistica € a mais grave, nesta
o0 brénquio esta dilatado e tem um aspecto de baldo
(5). Os saculos podem ocorrer até a 5 divisao, com o0s
ramos brénquicos mais periféricos destruidos e
fibrosados (4).

Todas estas formas podem coexistir no mesmo
doente, (5) nao se verificando relagdo entre o padrao
bronquiectasico observado e a doenga predisponente

(8).

Classificagdo topogrdfica

A classificagao topografica tem a vantagem de
poder relacionar as bronquiectasias com processos
etiopatogeénicos. As bronquiectasias focais, habitual-
mente confinadas a um segmento ou lobo, resultam
de sequelas de infecgao ou obstrugdo bronquica
(Tabela I). As bronquiectasias difusas distribuem-se
por varios lobos, de um ou dos dois pulmoes, e
resultam de infecgdes broncopulmonares prévias
extensas, alteragdes genéticas, imunodeficiéncia,
doenga mucociliar ou hipersensibilidade (2.9).

As bronquiectasias sao bilaterais em cerca de 30%
dos doentes. O lobo inferior esquerdo (LIE) € cerca
de trés vezes mais frequentemente envolvido do que
o lobo inferior direito provavelmente porque o bron-
quio principal esquerdo ¢ ligeiramente mais estreito.
A seguir ao LIE, a lingula e o lobo médio sao os
locais mais afectados. Cerca de 50% dos doentes com
envolvimento do LIE apresentam também envolvi-
mento lingular (6). Quando o brénquio do lobo medio
¢ estreitado ou distorcido, junto a sua origem. por
ganglios linfaticos, que drenam os lobos inferior
direito e médio e o tergo inferior do esofago, podem
ocorrer processos atelectasicos e/ou infecciosos de
repetigao que ocasionam bronquiectasias, contribuin-
do para a sindrome do lobo médio (13)

Os agentes infecciosos envolvidos sao responsa-
vels por processos necrotizantes. As infecgoes por
estes agentes, sobretudo o Staphylococcus aureus, a
Klebsiella pneumoniae e os anaerébios, podem
também desenvolver-se apos as infecgdes da infancia
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TABELA 1
CONDICOES PREDISPONENTES
PARA BRONQUIECTASIAS (adaptado de 2. 4, 10, 11)

Bronquiectasias Focais

¢ Obstrugao bronquica:
corpo estranho, impactagdo mucoide, estenoses, neoplasia ou
compressdo extrinseca (ex.: adenopatias)

* Infecgao
Staph. aureus, Klebsiella pneumoniae, M. mberculosis, H.
mfluenzae, Pseudomonas aeruginosa, anaerobios, sarampo,
Bordetella pertussis e fungos

Bronquiectasias Difusas

» Inalagdo de toxicos

* Aspiragao gastrica

¢ Infecgoes multilobares

* Pneumonias de aspiragao recorrentes

* Imunodeficiéncias congénitas ou adquiridas (ex.. hipo ou
agamaglobulinemia, défice selectivo de subclasses de 12G)

* Alteragbes anatomicas congenitas (ex.. broncomalacia,
traqueobroncomegalia, sequestragao pulmonar, sindrome das
unhas amarelas)

¢ Defeitos hereditarios:

— Defeitos dos cilios da mucosa respiratoria (sindrome de
Kartagener, discinesia ciliar, sindroma dos cilios imoveis)

— Deéfice da «,-antitripsina

— Fibrose quistica (mucoviscidose)

* Aspergilose broncopulmonar alérgica

* Sindrome de Young (azoospermia obstrutiva com infecgoes
sinopulmonares)

* Doengas do tecido conjuntivo (artrite reumatoide, sindrome de
Sjogren)

* Transplante pulmonar

(sarampo, tosse convulsa, influenza. etc.) (11), embo-
ra a Bordetella pertussis tenha por si so capacidade
de produzir uma bronquite necrotizante (4).

As bronquiectasias causadas pela aspergilose
broncopulmonar alérgica (ABPA), sarcoidose e
fibrose quistica tendem a ser mais marcadas nos
lobos superiores, e na ABPA as alteragoes afectam
predominantemente as vias aéreas proximais (1).

E provavel que, actualmente, nos paises mais
desenvolvidos, a causa mais significativa de bronqui-
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ectasias seja a fibrose quistica (5). A fibrose quistica
€ uma das doengas genéticas (mutacdo de um gene no
cromossoma 7) mais comuns da raga caucasiana, com
uma frequéncia variavel na Europa e EUA de 1 caso
por cada 2.000 a 4.000 recém nascidos (12).

Outras formas de bronquiectasias

Encontram-se referéncias a outras formas de
bronquiectasias: as bronquiectasias de trac¢ao € as
bronquiectasias foliculares.

As bronquiectasias de trac¢ao podem ocorrer nos
doentes que apresentam zonas de fibrose pulmonar
de qualquer etiologia como resultado de forgas
retroactivas potentes com origem no tecido fibroso e
da pressao intrapleural negativa que leva ao repuxa-
mento e dilatagdo do lumen das vias aéreas. Nesta
forma particular de bronquiectasias nao se verifica a
destruigao da parede brénquica, caracteristica das
verdadeiras bronquiectasias (1).

As bronquiectasias foliculares sao definidas por
critérios histologicos. A caracteristica fundamental &
a formagao de foliculos linfoides e nodulos nas
paredes dos bronquios e bréonquiolos e pneumonia
intersticial ao nivel do parénquima adjacente. A
perda de tecido elastico, associada a formagao de
foliculos linfoides, enfraquece a parede e contribui
para a distor¢ao e distensao posterior da arvore
bronquica. Tém sido descritas em associagao com
infecgdes virais (sarampo, adenovirus, herpes sim-
plex) ou bacterianas (tosse convulsa ou broncopneu-
monia primaria) (4). Podem localizar-se a um tnico
segmento ou estender-se a todo o lobo ou a varios
lobos (1.4).

DIAGNOSTICO

Clinica

Na era pré-antibiética, 0s sintomas das bronquiec-
tasias iniciavam-se na primeira década de vida e na
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maioria dos casos identificava-se como factores
iniciantes o sarampo, a tosse convulsa, pneumonias
necrotizantes e a tuberculose. Os doentes queixavam-
-se de tosse e abundante expectoragao purulenta e
fétida. As hemoptises ocorriam em 40 a 70% dos
casos € a medida que a doenga progredia surgia
dispneia, por vezes com pieira (4).

Presentemente, os doentes com bronquiectasias
apresentam produgao de expectoragao purulenta,
geralmente de predominio matinal por acumulagao
durante a noite em decubito, embora a tosse, invaria-
velmente presente, possa ser a inica queixa (“bron-
quiectasias secas”) (5). As infecgdes recorrentes ou
persistentes sao comuns. A utilizagao de antibioticos
nas exacerbagoes diminuiu consideravelmente a
incidéncia das hemoptises, apesar de em alguns
estudos estas ainda ocorrerem em aproximadamente
50% dos doentes (5).

Ao exame fisico, os quadros caracterizados por
hipocratismo digital, halito fétido, perda de peso e
volumosas quantidades de expectoragao, sao raros e,
muitas vezes, nao se encontram sinais fisicos ou
existem apenas algumas crepitagoes ou sibilancia nas
areas afectadas. De uma forma geral a historia clinica
tem uma 1mportancia igual ou superior ao exame
fisico (1).

Lxames Complementares de Diagnostico
Exame microbiologico da expectoragao

E frequente encontrar bactérias que colonizam a
arvore brénquica nas bronquiectasias, como o Hae-
mophilus influenzae, o Streptococcus pneumoniae e
a Pseudomonas aeruginosa. A infecgao por micobac-
térias € uma complicagdo frequente em doentes com
bronquiectasias, especialmente nas areas endémicas
(14).
Imagiologia

Os doentes com bronquiectasias raramente apre-
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sentam uma radiografia do térax normal (15), mas as
alteragoes geralmente sdo inespecificas e a extensao
da doenga ¢ subavaliada. Os achados radiograficos
mais comuns sao a perda de defini¢do e o aumento do
nimero e dimensdo das marcas broncovasculares (5).
Os bronquios dilatados, de paredes espessadas e com
fibrose peribrénquica quando apanhados longitudi-
nalmente podem originar sombras tubulares ou
imagens em carril. Em secgdo transversal podem
originar imagens em anel ou areolares (10). O preen-
chimento do lumen brénquico (impactagao mucoide)
pode traduzir-se por imagens hiperdensas lineares,
que quando ramificadas podem originar sombras em
“dedo de luva™ (4).

A tomografia de alta resolugao é o0 meio preferen-
cial para o diagnostico de bronquiectasias e avaliagao
da sua extensao e gravidade, com uma sensibilidade
e especificidade de 96% e 93%, respectivamente (4).
Ao corte transversal, normalmente. o bronquio ¢ a
artéria pulmonar tém dimensoes aproximadamente
iguais, mas no caso das bronquiectasias cilindricas,
podemos encontrar estruturas redondas e dilatadas,
de paredes espessadas, que podem ser acompanhadas
‘pela artéria pulmonar, dando origem 4 imagem em
“anel de sinete” (na qual o brénquio dilatado repre-
senta o anel e a arténa pulmonar a pedra preciosa) (3).

A broncografia, descrita pela primeira vez por
Sicard e Forestier em 1922, é um exame em franco
declinio (5). Podera ter interesse na avaliagdo
pre-operatoria de alguns doentes ou na avaliagao
pos-operatoria de complicagoes como a deiscéncia ou
a existéncia de fistulas (4).

Fun¢do pulmonar

Os doentes podem ter uma fungao pulmonar nor-
mal, mas frequentemente apresentam evidéncia de
obstrugao e insuflagao, particularmente quando existe
envolvimento difuso. A obstru¢ao ao fluxo aéreo ¢
relativamente fixa, embora alguns doentes revelem uma
reversibilidade significativa. Nos casos com predomi-
nio de atelectasia ou fibrose peribronquica pode ser
observado um padrao restritivo ou misto (1.4.5).
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Broncofibroscopia

A broncofibroscopia tem interesse nos casos de
obstrugao bronquica por exemplo por corpo estranho,
tumor ou muco espesso que condicionam atelectasias
ou infecgao recorrente e dao origem a bronquiectasias
localizadas (2). E também atil na identificagao da
origem de hemoptises recorrentes (4).

Outros exames

Nas situagdes de exacerbagao infecciosa, pode
encontrar-se, do ponto de vista laboratorial, uma
leucocitose com neutrofilia. Nos quadros clinicos de
longa duragdo pode ser observada uma anemia
devido a infecgao cronica (4).

Nos adolescentes ou adultos jovens com queixas
respiratorias cronicas e/ou insuficiéncia pancreatica ou
num doente sem manifestagoes clinicas tipicas, mas
com antecedentes familiares de fibrose quistica (irmao
ou primo em 12 grau) ha que ponderar a possibilidade
de se tratar de um quadro de Fibrose Quistica, cujo
diagnostico assenta em duas provas de suor com
concentragao de cloreto superior a 60mEq/I (12).

Como as situagoes de deficiéncias da imunidade
humoral sdo frequentemente trataveis € importante
suspeitar da sua existéncia e dosear as Imunoglobuli-
nas séricas e subclasses IgG se o doente apresentar,

em qualquer fase da sua vida, uma historia de infec-
¢oes recorrentes do aparelho respiratorio ou de outros
orgaos e sistemas (1).

Com alguma frequéncia a sinusite acompanha as
bronquiectasias tornando util a avaliagao radiologica
dos selos perinasais, na procura de sinais como 0
espessamento da mucosa do seio, opacidades ou
niveis hidro-aéreos (2).

De acordo com a provavel etiologia das bronqui-
ectasias serao efectuados os exames mais adequados
para o seu diagnostico, como por exemplo: a determi-
nagao do titulo de anticorpos para o Aspergillus, nas
situagoes que cursem com clinica de asma e bronqui-
ectasias centrais, doseamentos dos niveis séricos da
o,-antitripsina nos ¢asos em que se suspeite da sua
deficiéncia.

COMPLICACOES

No tecido de granulagao das vias aéreas envolvi-
das podem ocorrer extensas anastomoses entre a
circulagao arterial pulmonar e bréonquica (4). A
circulagao arterial brénquica torna-se mais marcada
podendo verificar-se uma hipertrofia dos vasos e uma
maior vulnerabilidade a ruptura. A perda do tecido de
suporte dos vasos, a inflamagdo localizada com
erosao da superficie da rede vascular, as alteragoes
das pressoes induzidas pela tosse facilitam o apareci-

Tabela 11

COMPLICACOES DAS BRONQUIECTASIA!

s (adaptadode | ¢ 4)

Complicagoes das Bronquiectasias

Exacerbagoes infecciosas Raras

Supuragao cronica Disseminagao metastatica (abcessos cerebrais)
Hemoptises Empiema

Hiperreactividade bronquica Hipocratismo digital

Obstrugdo das vias aereas periféricas  Amiloidose

Dor toracica
Insuficiéncia respiratoria cronica
Cor pulmonale

Artropatia seronegativa
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mento de uma das principais complicagdes das
bronquiectasias, as hemoptises (8).

Outras complicagdes importantes das bronquiecta-
sias 30 a supuragdo cronica, a hiperreactividade
brénquica, a obliteragao das vias aéreas periféricas
com bronquite e enfisema extensos associados. A
destruigao progressiva do parénquima vai condicio-
nar, por sua vez, uma insuficiéncia respiratoria
cronica e um quadro de cor pulmonale (1,4,10).

TERAPEUTICA

O tratamento das bronquiectasias visa a melhoria
dos sintomas e a prevengao da progressao. Assenta
em medidas dirigidas a doenga predisponente, no
controlo da infec¢ao e medidas de suporte que provi-
denciem uma boa drenagem pulmonar e alivio do
broncospasmo e da lesao das pequenas vias acreas.

Nas situagoes em que a etiologia das bronquiecta-
sias € conhecida, € essencial a correcgao dos factores
predisponentes, como por exemplo a remogido de um
corpo estranho ou muco espesso atraves de broncofi-
broscopia, a terapéutica antibacilar de uma tuberculo-
se activa, o tratamento de uma sinusite cronica, ou a
correcgao de uma imunodeficiéncia atraves de tera-
péutica de substituigdo com gamaglobulina (1).

Uma vez que a fisiopatologia das bronquicctasias
gira em volta da hipersecregao e retengao de secre-
¢oes, a hidratacao do doente e a cinesiterapia respira-
toria com drenagem postural é fundamental, sobretu-
do nos doentes com volume de expectoragao superior
a 30 a 50 ml por dia (4). As sessdes de drenagem
devem ser repetidas diariamente.

A antibioterapia esta indicada nas exacerbagdes
febris agudas, tendo em consideragio que 0s possive-
1s agentes envolvidos na supuragio sao varios e por
Vvezes multiplos. Dai o interesse de exames bacterio-
logicos de expectoragao. O espessamento, cicatriza-
G40 e consequente diminuigio da perfusio ao nivel da
parede bronquica bem como as secre¢des, geralmente
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espessas constituem uma barreira a difusao dos
farmacos, para além da existéncia de P-lactamases
capazes de inactivar alguns antibioticos. A irradica-
¢ao da supuragao € excepcional e transitoria (6). O
controlo das infecgdes passa pelo tratamento de
infecgdes noutras localizagoes (ex.: sinusite, infec-
¢oes dentarias) e pela prevengao das infecgoes das
vias aéreas através de vacinas antigripais e bacteria-
nas (ex.: pneumococo).

Nos casos em que existe hiperreactividade bron-
quica ou obstrugao ao fluxo aéreo podera ser necessa-
ria a administragdo de broncodilatadores do grupo
dos B,-agonistas ou das xantinas. E também provavel
que os broncodilatadores em altas doses contribuam
para melhorar a clearence mucociliar, por mecanis-
mos independentes da dilatagao bronquica (16).

A rtessec¢ao cirtirgica € o unico tratamento curati-
vo, porém a area pulmonar afectada deve ser localiza-
da e completamente ressecavel e nao deve existir uma
etiologia responsavel pela recorréncia da doenga em
zonas previamente sas (1). As indicagoes principais
para proceder a ressecgao cirurgica das bronquiectasi-
as sao as hemoptises importantes e de repetigao e as
supuragoes cronicas, as pneumonias recorrentes, a
tosse persistente ¢ incomodativa, nas formas localiza-
das (1.4). A mortalidade operatoria ¢ minima ou nula
e os resultados a longo prazo sao excelentes com uma
percentagem elevada de cura (17).

Nas hemoptises pode ser necessario, em casos
seleccionados, recorrer a arteriografia bronquica e a
embolizagdo, sobretudo quando uma ma fungao
respiratoria contra-indica a cirurgia (1,4).

No caso particular da Fibrose Quistica o diagnos-
tico precoce e 0 seguimento em centros especializa-
dos com terapia agressiva melhoraram muito a
qualidade de vida desses doentes e a sua sobrevida
media, que se situa na actualidade nos 31 anos. (18)
havendo doentes no grupo etario dos 40-50 anos
Algumas centenas de doentes com doenga pulmonar
extensa e irreversivel foram submetidos a transplante
pulmonar com uma taxa de sobrevivéncia media de
48% a0s S anos (12).
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