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Objetivos

Revisar las causas congénitas de las bronquiectasias

diagnosticadas en la edad adulta y los hallazgos por Imagen
tanto pulmonares como extrapulmonares utiles en su

diagnostico diferencial.
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Introduccion

Las bronquiectasias se definen como una dilatacion
bronquial irreversible bien sea localizada o difusa. Para su
diagnostico la técnica de eleccion es la TC toracica de alta
resolucion (TACAR). En casos avanzados la radiografia (Rx) de

torax puede ser diagnostica.

Aunque la mayor parte son idiopaticas, una pequena
proporcion son congénitas. Estas son debidas principalmente
a procesos malformativos o a enfermedades genéticas vy
deben sospecharse cuando sean bilaterales y muestren una
distribucion lobar o especifica de I|la enfermedad,

especialmente en adultos jovenes.
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Introduccion

El estudio patologico de las bronquiectasias muestra
dilatacion bronquial por un proceso destructivo cronico de la
via aerea. Esta destruccion causa la pérdida de |la estructura
normal de la pared bronquial, con reemplazo del musculo
liso, cartilago y fibras elasticas por tejido fibroso y de
granulacion. La inflamacidn aguda se acompana de
impactacion mucoide, ulceracion de la mucosa e hiperplasia
folicular linfoide que se correlaciona con los hallazgos de
Imagen donde visualizaremos bronquios agrandados,
ocupados y con paredes engrosadas.

Anatomia macroscopica de bronquiectasias. Obtenida de Chen-Yost HI,
Konopka K. Bronchiectasis. PathologyOutlines.com website.
https://www.pathologyoutlines.com/topic/lungnontumorbronchiectasis.

html.
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Segun su morfologia las bronquiectasias se clasifican en
cilindricas, varicosas o quisticas. Su morfologia suele ser

inespecifica de una etiologia, pero ayudandonos de su
distribucidon y de las caracteristicas del paciente se puede

llegar a un diagnostico en muchos casos.

{
-

Cilindricas

24

Varicosas

Tipos de bronquiectasias y apariencia en TC.
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Diagnostico por Imagen

Rx torax

La radiografia de torax puede ser diagnostica, pero su
sensibilidad es limitada para casos poco avanzados. Se

pueden apreciar signos directos e indirectos.

- Signos directos: dependen de l|a orientacion de las
bronquiectasias, se muestran como opacidades lineales
paralelas (signo del carril) cuando se disponen
perpendiculares al haz de rayos X y en anillo cuando se
alinean con el haz. Cuando la luz bronquial esta ocupada por
secreciones se muestran como opacidades tubulares que en
fases avanzadas adoptan una morfologia en “dedo de

guante”.

- Signos indirectos: atelectasias de extensidon variable
(subsegmentarias, segmentarias, lobares) y atrapamiento

aereo distal.
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Diagnostico por Imagen

Rx torax
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1. Signo del anillo; proyeccion PA bronquio paralelo al haz.
2. Signo del carril: proyeccion lateral en bronquio perpendicular al
haz
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Diagnostico por Imagen

TC toracica de alta resolucion

La prueba diaghostica de eleccion para el diagnodstico vy |a
caracterizacion de las bronquiectasias es la TC toracica de
alta resolucion.

Se considera dilatacion bronquial cuando:

- El diametro de la luz del bronquio es mayor que el diametro
de la arteria pulmonar acompanante (signo del anillo).

- Los bronquios no muestran disminucion de calibre en su
trayecto hacia la periferia.

- Son visibles a menos de un centimetro de la superficie
pleural.

Otros hallazgos que suelen asociarse son la ocupacion
bronquial por secreciones, el engrosamiento de las paredes
bronquiales y la hipertrofia de arterias sistémicas,
principalmente de las arterias bronquiales. Si los hallazgos
son de nueva aparicion suelen indicar sobreinfeccion.
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1. Signo del anillo; corte transversal donde se objetiva un bronquio engrosado
cuya luz es de mayor tamano que el diametro de la arteria acompanante. 2.
Corte longitudinal del mismo bronquio donde se aprecia el aumento del
calibre del bronquio respecto a la arteria acompanante. 3. Ausencia de
disminucion del calibre del bronquio hacia la periferia. 4. Bronquio dilatado,
visible a menos de un centimetro de la superficie pleural.
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Bronquiectasias congénitas en el adulto

Las infecciones y la obstruccion cronica son las causas mas
frecuentes de bronquiectasias en adultos, siendo las
anomalias bronquiales congénitas y las enfermedades
genéticas un porcentaje minoritario. Las inmunodeficiencias
primarias muestran un patron inespecifico secundario a
infecciones recurrentes y suponen también una causa
congénita de bronquiectasias.

Revisamos los hallazgos por imagen de las bronquiectasias
congénitas del adulto y los criterios que permiten su
diagnhostico.
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Bronquiectasias congénitas en el adulto

Las causas congénitas de bronquiectasias pueden dividirse
segun su etiologia en defectos de la aclaracion mucociliar,
defectos de la formacion del cartilago bronquial y otras

malformaciones.

Defectos de la aclaracion mucociliar Fibrosis quistica
Discinesia ciliar primaria

Sindrome de Young

Defectos del cartilago bronquial Sindrome de Mounier-Kuhn

Sindrome de Williams-Campbell
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Defectos de la aclaracion mucociliar

Estos tienen en comun un defecto de la aclaracion de las
secreciones bronquiales, compartiendo en su manifestacion
bronquiectasias por obstruccion cronica de la via aérea de
pequeno y mediano calibre y hallazgos extrapulmonares similares
COMO ocupacion y engrosamiento mucoso de senos paranasales
por sinusitis cronica e infertilidad por azoospermia obstructiva.

En TC presentan bronquiectasias y signos de obstruccion de la via
aerea de pequeno Yy mediano calibre, como nodulos
centrolobulillares con o sin patron de arbol en brote y patron de
atenuacion en mosaico. Deben sospecharse en pacientes jovenes
con bronquiectasias extensas bilaterales, infecciones de repeticion
v que presenten la triada bronquiectasias-sinusitis-azoospermia.

1. Ocupacion sinusal bilateral en contexto de sinusitis cronica. 2.
Bronquiectasias cilindricas en LLII, con ocupacidon mucosa y pérdida de
volumen.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Fibrosis quistica

Enfermedad autosomica recesiva mas prevalente y primera
responsable de transplante bibulmonar en la infancia. Es
debida a diversas mutaciones en el gen del regulador
transmembrana de la fibrosis quistica (CFTR). Existe
tratamiento dirigido para la mutacidon mas frecuente (F5080)
por lo que cada vez mas pacientes con fibrosis quistica llegan
a edad adulta sin transplantar. Muestra distintos grados de
penetrancia, algunos casos pueden diagnosticarse en la edad

adulta.

Las bronquiectasias que encontramos en esta enfermedad
siguen una distribucion panlobar con predominio en lobulos
superiores. Pude acompanar hallazgos extrapulmonares
como atrofia pancreatica quistica/lipoide y esclerosis biliar
focal.

La TC se emplea para el diagndstico de las bronquiectasias,
valorar su extension y las complicaciones asociadas. La TC es
fundamental en la valoracion pretransplante pulmonar y el
control evolutivo de los pacientes transplantados.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Fibrosis quistica

Rx de torax PA (1) y Lateral (2). Hombre de 21 anos con fibrosis
quistica. Se observan bronquiectasias quisticas extensas bilaterales.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Fibrosis quistica

TC Torax sin contraste (Axial 1 mm LLSS (1) y LLHIl (2), Coronal MPR 6mm
(6), Axial 1 mm abdomen superior (4)). Paciente de 34 anos con fibrosis
quistica muestra bronquiectasias bilaterales de predominio en |obulos
superiores y segmentos superiores de |obulos inferiores con pérdida de
volumen de los segmentos afectos. Acompana nodulos centrolobulillares y
patron de atenuacion en mosaico. En el segmento abdominal incluido en

el estudio se aprecia ademas sustitucion grasa del pancreas.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Fibrosis quistica

TC Torax sin contraste
(Coronal MPR 1 mm (1),
Axial 1 mm(2)).

Mujer de 39 anos con
Fibrosis Quistica.
Observamos areas
extensas de atenuacion
en MOosalco Y
bronquiectasias quisticas
en |ébulos superiores.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Discinesia ciliar primaria

Es famoso por su asociacion con situs inversus en el
sindrome de Kartagener, aunque este se da en solo el 50% de
los casos. Se debe a un defecto en la funcidn ciliar de
herencia variable. Su diagnostico es principalmente clinico,
apoyandose en pruebas complementarias como Ia
microscopia electronica y la videomicroscopia para
demostrar alteraciones en la ultraestructura ciliar o en su

funcionamiento.

En los estudios por imagen observamos bronquiectasias con
predominio en lobulos inferiores y lingula. Suelen asociar
hallazgos extrapulmonares como multiples quistes renales y
situs inversus o situs ambiguus.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Discinesia ciliar primaria

- - Rx de Torax PA (1). TC Torax
< N " | sin contraste (Axial 1 mm
LLII (2)).

Hombre de 40 anos con
discinesia ciliar primaria y
L situs inversus. Observamos
bronquiectasias cilindricas
bilaterales en  |ébulos
inferiores y lingula.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Discinesia ciliar primaria

i

TC Torax sin contraste (Axial 1 mm LLSS (1) y LLII (2), Coronal MPR 8mm
(3)). Paciente de 42 anos con discinesia ciliar primaria y situs solitus.
Observamos bronquiectasias quisticas, varicosas v cilindricas bilaterales en
l6bulos inferiores y lingula. Acompana nodulos centrolobulillares dispersos
v patron de atenuacion en mosaico en |lobulos superiores y [obulo medio
como sigho de obstruccion de via aérea de pequeno calibre.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Sindrome de Young

Defecto  obstructivo por hiperviscosidad de causa
desconocida. Se hipotetiza una causa genetica, no
demostrada. Es mas comun en hombres. El diaghostico es de
exclusion, descartando fibrosis quistica y discinesia ciliar
primaria. Los hallazgos por imagen no permiten diferenciarlo
de la discinesia ciliar primaria, mostrando también
bronquiectasias de predominio en I|obulos inferiores vy
lingula, no obstante, este suele presentarse a edades mas
tardias y de forma mas leve.
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Defectos de la aclaracion mucociliar
Sindrome de Young

TC Torax sin contraste (Coronal MPR 1 mm (1), Axial 1 mm LLII (2), Sagital
MPR 8mm (3)). Paciente de 39 anos con sindrome de Young. Se observan
bronquiectasias quisticas, varicosas y cilindricas bilaterales de predominio
en |lobulos inferiores y lingula. También acompana patron de atenuacion
en mosaico y nodulos centrolobulillares, engrosamiento y ocupacion

bronquial en contexto infeccioso.
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Defectos del cartilago bronquial

Estas entidades tienen en comun bronquiectasias por falta
de cartilago bronquial, diferenciandose por el orden del

bronquio que afectan.
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Defectos del cartilago bronquial
Sindrome de Mounier-Kuhn

También conocida como tragueobroncomegalia, se trata de
un defecto de formacion de los cartilagos bronquiales de |a
via aérea baja de gran calibre, traquea y bronquios mayores y
lobares. El diagndstico se basa principalmente en hallazgos
clinicos y de imagen. En los estudios de imagen se observa
una traquea Yy bronquios principales marcadamente
dilatados, a menudo con adelgazamiento de las paredes vy

diverticulos bronquiales.
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Defectos del cartilago bronquial
Sindrome de Mounier-Kuhn

Rx Torax (Lateral (1), PA (2)), TC Torax sin contraste (Axial 1 mm (3),
Coronal MPR 12mm (4)). Paciente de 46 anos con sindrome de Mounier-
Kuhn. Se aprecia una dilatacion significativa de traquea y bronquios

principales.
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Defectos del cartilago bronquial
Sindrome de Mounier-Kuhn

1 3

TC torax sin contraste (Coronal MPR 1 mm (1), Axial 1 mm (2), Sagital MPR
1mm (3)), Paciente de 36 anos con sindrome de Mounier-Kuhn. Se
aprecian multiples diverticulos traqueales posteriores y afectacion de

bronquios segmentarios.
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Defectos del cartilago bronquial
Sindrome de Mounier-Kuhn

Volumen de segmentacion de la via aérea (Coronal AP (1), PA(2), Lateral
oblicuo izquierdo (3)), Paciente de 36 anos con sindrome de Mounier-
Kuhn. Se aprecian multiples diverticulos traqueales posteriores vy
bronquiectasias quisticas en bronquios segmentarios.
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Defectos del cartilago bronquial
Sindrome de Williams-Campbell

Defecto de formacidon del cartilago en bronquios
cartilaginosos segmentarios y de menor tamano. Su
diagnostico definitivo se realiza mediante biopsia,
demostrando ausencia de cartilago.

Al tratarse de una técnica invasiva su uso en la practica ha
sido reemplazado por la TC;, un estudio en inspiracion
maxima demostrando bronquiectasias quisticas de pared
fina en via aérea de mediano tamano, que colapsan en el
estudio en espiracion, es diagnhostico.
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Defectos del cartilago bronquial

Sindrome de Williams-Campbell
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TC Torax sin contraste en inspiracion maxima (Sagital MPR 1 mm Pulmon
izquierdo (1), Coronal MPR 4mm (2), Axial Imm Carina (3)). Paciente de
29 anos con sindrome de Williams-Campbell. Se visualizan
bronquiectasias quisticas segmentarias centrales, de paredes finas.
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Otras malformaciones de via aerea
Sindrome de Swyer-James

También conocido como sindrome del pulmon hiperclaro
unilateral, se caracteriza por el aumento de |Ia
radiotransparencia y perdida de volumen de un pulmon,
resultado de una bronquiolitis obliterante postinfeciosa en la
infancia. En su diagnhostico diferencial por radiografia
convencional entraria la agenesia de arteria pulmonar
unilateral.

En TC observamos un pulmon hiperclaro por disminucion de
la vascularizacion, disminuido de tamano a menudo con
bronquiectasias e hipertrofia compensatoria del pulmon
contralateral sin anomalias en las arterias pulmonares
principales.
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Otras malformaciones de via aerea
Sindrome de

Rx de Torax (AP (1)), TC Torax con contraste (Coronal MPR 1 mm (2), Axial 1mm
LLII (3), Axial 1 mm LM (4)). Paciente de 54 anos con Sindrome de Swyer-James.
Se aprecia una pérdida de volumen y disminucion de la trama vascular afectando
al pulmon izquierdo, con bronquiectasias quisticas y varicosas. Pulmon
contralateral expandido, con parénquima y bronquios normales.
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Otras malformaciones de via aerea
Atresia bronquial

Es una anomalia del desarrollo caracterizada por Ia
obliteracion focal del segmento proximal de un bronquio
asociada con hiperinflacion del pulmon distal. Observamos
una bronquiectasia segmentaria central, ocupada de
secreciones (mucocele), sin conexidon con el resto de la via
aerea y con atrapamiento aereo en el segmento
dependiente. Cuando se diagnostica en edad adulta a
menudo asocia calcificacion de secreciones bronquiales
secuestradas. Cuando contacta con el hilio es necesario
realizar un estudio con contraste para descartar causas
vasculares que justifiquen los hallazgos.
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Otras malformaciones de via aerea
Atresia bronquial

TC TORACO-ABDOMINC

TC Toérax con contraste (Axial 1mm LLSS (1), Sagital MPR 1mm Pulmon
izquierdo (2), Coronal MPR 2 mm ventana mediastino (3)). Paciente de 26
anos con atresia bronquial. Se aprecia el bronquio del segmento

apicoposterior del LSI dilatado, con ocupacidn por secreciones vy
calcificacion punteada en su interior. Acompana hiperlucencia del
segmento afecto por atrapamiento aéreo. En el estudio con contraste se

descarta componente vascular de la lesion.
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Aproximacion diagnostica

Enfermedad

Distribucion

Caracteristicas de las |Otros hallazgos

bronquiectasias

FQ

DCP

Sd. Young

Sd. Mounier-
Kuhn

Sd. Williams-
Campbell

Sd. Swyer-
James

Atresia
Bronquial

Difusa,
predominio
segmentos
superiores

Difusa,
predominio
l6bulos inferiores
v lingula

Difusa,
predominio
l6bulos inferiores
v lingula

Central, Bronquio

> segmentario.
Difusa,
Centrolobulillar,
bronquio

cartilaginoso <
segmentario.

Unilateral,
predominio apical

Segmentaria.

Quisticas, varicosas y Sinusitis, azoospermia, diabetes.

cilindricas Lipomatosis/quistosis
pancreatica, esclerosis biliar focal.
At. mosaico, nodulos
centrolobulillares.

Quisticas, varicosas y Sinusitis, azoospermia, Situs

cilindricas. inversus total, quistes
hepaticos/renales. At. mosaico,
nodulos centrolobulillares

Quisticas, varicosas y Sinusitis, azoospermia. At.
cilindricas mosaico, nodulos
centrolobulillares

Varicosas y Tragueomegalia.
cilindricas,

diverticulos

bronquiales.

Quistica de pared Atrapamiento aéreo, broncoceles
fina. Colapsan en periféricos.

estudio en

expiracion.

Quisticas, varicosas y Pulmon hiperclaro unilateral con
cilindricas disminucion de la vascularizacion
con peéerdida de volumen.

Cilindrica, quistica, Atrapamiento aereo segmentario.
segmentaria con
ocupacion bronquial
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Conclusiones

Las bronquiectasias se diagnostican con TC con alta
sensibilidad. Las causas congeénitas suponen una
minoria de las bronquiectasias en los adultos. A pesar
de ello deben considerarse en el diagnostico diferencial
en adultos jovenes con bronquiectasias extensas sin
otros factores de riesgo. Estos suelen ademas mostrar
preferencia lobar o distribucion caracteristica de Ia
enfermedad y acompanar hallazgos extrapulmonares
utiles para el diagnostico.
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