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Resumo
As bronquiectasias (BE) e caracterizam-se por uma dilatacdo e destruigado irreversivel das
paredes brénquicas. So a expressdo morfolégica de uma grande variedade de patologias.

A verdadeira prevaléncia das BE é desconhecida, contudo sabe-se que sdo frequentes
nos paises de Terceiro Mundo devido a infec¢des pulmonares. A sua prevaléncia nos paises
desenvolvidos é também significativa em consequéncia da maior capacidade de diagnostico,
da sua associacdo com doengas de prevaléncia elevada e da maior cronicidade de algumas das
patologias subjacentes.

Durante as Ultimas décadas tem havido pouco interesse na investigagédo das BE, exceptuando
as consequentes a fibrose quistica. Uma das raz8es relaciona-se com o pressuposto de que 0
tratamento é comum a todos os doentes com BE, independentemente da etiologia subjacente.
Varios trabalhos nesta Gltima década demonstraram que a obtencao de um diagnéstico
etiol6gico modifica a abordagem e o tratamento numa percentagem relevante de doentes e
consequentemente o seu prognostico.

Recomenda-se actualmente a investigagao sistematica da etiologia, principalmente das
doengas que poderdo responder a um tratamento especifico.
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Bronchiectasis: do we need aetiological investigation?

Abstract
Bronchiectasis (BE) is characterized by irreversible dilation and damage to the bronchial walls.
It is a morphological expression of a large variety of pathologies.
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The true prevalence of BE is unknown. It is known, however, that in Third World countries it
is common due to lung infections. Its current prevalence in developed countries is rather
significant due to a greater capacity for diagnosis, its association with highly prevalent diseases
and to a greater chronicity of some of the underlying pathologies.

Over the last few decades there has been little interest in the investigation of BE, unless it is
associated with cystic fibrosis. One of the reasons is the presupposition that treatment is the
same for all patients diagnosed with BE, regardless of the underlying aetiology. Several works
carried out over the last decade show that a diagnosis based on aetiology changes both the
approach and the treatment of BE within a relevant percentage of patients, with a consequent

change in the prognosis.

Currently, systematic investigation into the aetiology of BE is recommended, particularly in
those disorders that respond to specific treatment.
© 2010 Published by Elsevier Espafia, S.L. on behalf of Sociedade Portuguesa de Pneumologia.
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Introducéo

As bronquiectasias (BE) caracterizam-se por uma dilatacdo
e destruicdo irreversivel das vias aéreas, associada a um
ciclo vicioso de inflamagéo, infeccdo recorrente e lesédo
brénquica.

As BE sdo muitas vezes descritas como uma doenga pulmonar
mas serd mais adequado considerar que sdo a expressao
patoldgica de uma grande variedade de doengas. No entanto,
a sua etiologia ainda é desconhecida em muitos casos.

Passaram quase 2 séculos desde que René Laénnec fez a
primeira descricdo de um doente com BE?, mais de 80 anos
desde que Jean Athanase Sicard introduziu a broncografia
como método diagnostico?, mais de 50 anos desde que Reid
descreveu e classificou as BE com base nos achados histolégicos
e broncograficos®e aproximadamente 20 anos da progressiva
substituicdo da broncografia pela tomografia computorizada
de alta resolucao (TACAR) como método de diagndstico.

Ao longo do ultimo século foram descritos varias
sindromes/patologias associadas a BE: o sindrome de
Mounier-Kuhn em 19324, a fibrose quistica (FQ) em 19445,
o sindrome de Williams-Campbell em 1960°, o sindrome
das unhas amarelas em 19647, a panbronquiolite difusa
em 19698, o sindrome de Young em 1970°, o sindrome de
Lady-Windermere em 1992,

Durante as ultimas 2 décadas do século xx foram
reconhecidas varias associacGes entre BE e doengas
sistémicas como artrite reumatdide, doenca intestinal
inflamatoéria e SIDA™. Muito recentemente, foi descrita a
associacao entre a doenca renal poliquistica autossémica
dominante e BE*2.

Nos finais da década de 80, Barker definiu as BE como
“uma doencga 6rfd” %, em alusdo a defini¢cdo usada para
doencas que tinham sido alvo de um esquecimento cientifico
e de um desinteresse na investigagao terapéutica, como
consequéncia de uma suposta baixa prevaléncia®*.

Epidemiologia

Ha poucos estudos sobre a prevaléncia real das BE. No
passado, a tuberculose, a tosse convulsa e 0 sarampo

foram causas significativas de BE. A melhoria das condic¢des
sociais, o desenvolvimento de antibiéticos de largo
espectro, o tratamento adequado da tuberculose pulmonar,
a vacinagdo infantil tem certamente contribuido para um
decréscimo das BE pés-infecciosas nos paises desenvolvidos.
Por outro lado, varios factores tém contribuido para um
aumento da prevaléncia de casos de BE nestes mesmos
paises: a maior capacidade de diagnoéstico com o uso da
TACAR, o reconhecimento de novas causas de BE de alta
prevaléncia, como a SIDA, o reconhecimento das BE como
complicagdo de transplantes cardiacos, pulmonares e de
medula 6ssea e a maior sobrevida de doentes com FQ e
défices imunoldgicos.

Nos anos 40 e 50 foi descrita no Reino Unido uma
prevaléncia de 77-130/100.000 habitantes!**. Um estudo
recente, realizado nos EUA, calculou uma prevaléncia de
52/100.000 adultos. A prevaléncia foi superior nas mulheres
em todas as idades, o que esta de acordo com diversos
outros estudos®’.

Foram descritas prevaléncias muito mais elevadas em
algumas comunidades: 16/1000 em criangas nativas de
uma regido do Alasca, 15/1000 em criangas aborigenes
da Australia e 1/6000 criancas na Nova Zelandia®2°,
Estas diferencas sdo essencialmente devido as condi¢des
socioeconémicas, mas equaciona-se a possibilidade de haver
factores genéticos subjacentes.

Existem apenas 2 estudos que estimaram a incidéncia. Na
Finlandia havia uma incidéncia anual de 0,5/100.000 criancas
com menos de 15 anos e de 3,9/100.000 no total da
populacdo e na Nova Zelandia foi estimada uma incidéncia
de 3,7/100.000 criangas com menos de 15 anos?:22,

Um estudo realizado nos EUA revelou que os custos do
tratamento por doente foram superiores ao das doencas
cardiacas e DPOCY. Dados do Reino Unido indicam que 78%
dos doentes com BE que recorrem ao servigo de urgéncia
sdo internados e que um terco tem pelo menos uma
agudizacdo anual que precisa de hospitalizagdo, com uma
duracdo média de 10,5 dias, superior a estimada para outras
patologias como a asma e a DPOC2. Por fim, noutro estudo
constatou-se que 25% dos doentes morreram nos 9 anos
apos o primeiro internamento em que foi documentada a
existéncia de BE?.
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