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Objetivos Docentes

* Revisar los hallazgos radiologicos detectados en la TC de sujetos que han sido diagnosticados de
fibrosis quistica (FQ).

* Describir los puntos a seguir para su clasificacion segln la gravedad utilizando los criterios
propuestos por Bhalla, presentando casos clinicos recogidos en nuestro hospital.

Revision del tema

INTRODUCCION:

La fibrosis quistica, o mucoviscidosis, es la enfermedad autosdmica recesiva letal mas frecuente en los
individuos del norte de Europa. Esta enfermedad resulta de una mutacion del gen que codifica la proteina
transmembrana llamada CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane conductance Regulator), localizado en
el brazo largo del cromosoma 7. La proteina CFTR es un canal i6nico esencial para mantener el
equilibrio i6nico de las células epiteliales de diversos 6rganos gracias al intercambio de sodio y agua.
Existen mas de mil tipos de mutaciones de dicho gen, las cuales afectan tanto a la cantidad de proteinas
que se expresan en las membranas como a la funcion de las mismas.

El resultado de la alteracion del transportador es la produccion de secreciones anomalas. En el caso
concreto del pulmodn, se produce un moco anormalmente espeso y viscoso que ocasiona inflamacion
cronica e infecciones de repeticion que terminan formando bronquiectasias, entre otras alteraciones
estructurales, que ocasionan un dafo parenquimatoso irreversible. La afectacion pulmonar es la principal
causa de morbimortalidad y es la responsable de la inmensa mayoria de las muertes (Fig. 1). No
obstante, no debemos olvidar que la fibrosis quistica es una enfermedad multisistémica que afecta a
diversos 6rganos como el pancreas, el tracto gastrointestinal, higado, via biliar y los rifiones, entre otros.
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SISTEMA DE PUNTUACION PROPUESTO POR BHALLA:

La tomografia computarizada (TC) es la mejor técnica para evaluar el dafio pulmonar en pacientes con
fibrosis quistica y el marcador mas sensible y precoz de las alteraciones estructurales.

Existen diversos sistemas de puntuacion para la evaluacion del dafio pulmonar mediante TC en estos
pacientes. El sistema de puntuacion propuesto por Bhalla (Radiology 1991; 179:783-8) es uno de los mas
extendidos y es el que utilizamos en nuestro centro. Permite evaluar el dafio pulmonar de manera
objetiva y presenta una buena correlacion con las pruebas funcionales pulmonares por lo que se emplea
a modo de idioma comun entre diferentes radidlogos, a la vez que entre clinicos y radidlogos. Por todo
ello, se trata de una herramienta comparativa que nos permite evaluar la evolucion de la afectacion
estructural pulmonar en un mismo paciente o entre distintos pacientes.

La clasificacion de Bhalla evalua los siguientes parametros:

» La presencia de bronquiectasias, su severidad y su extension.

» La presencia de engrosamiento peribronquial y su severidad.

» La presencia de tapones mucosos y su extension.

» La presencia de bronquiectasias saculares o abscesos parenquimatosos y su extension.

* El nimero de generaciones bronquiales implicadas (bronquiectasias y tapones mucosos)
* El ntimero de bullas y si la afectacion es unilateral o bilateral.

+ La presencia de enfisema y su extension.

» La presencia de consolidaciones pulmonares o atelectasias.

A continuacion, explicamos el sistema de puntuacién y como calcular el resultado. La plantilla para el
calculo segun este sistema (Fig. 2), contempla nueve categorias: en las siete primeras podemos otorgar
una puntuacion igual a 0, 1, 2 o 3, mientras que en las dos tltimas solo podemos asignar las cifras 0, 1 o
2. Daremos 0 puntos a la ausencia de alteracion, es decir, a la normalidad, y daremos 1-3 puntos segun la
gravedad o extension de la alteracion en cuestion. De este modo, otorgaremos 1 punto a la forma mas
leve o de menor extension y 3 puntos (2 puntos en el caso de los dos ultimos apartados) a la forma mas
grave o de mayor extension de la alteracion.
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Plantilla para célculo segin el sistema de puntuacién de Bhalla

Puntuacién

Categorias 0 I 2 3
Gravedad bronquiectasias Ausente  Leve (didmetroluz Moderada (z2-3  Grave (luz > 3 veces
mayor s mayor que 1 deh
que el de a arteria didmetro arteria) arteria)
adyacente)

Engrosamiento peribronquial  Ausente  Leve (engrosamiento  Moderade Graveg
paredigwalal ddmetro  (engrosamiento (engrosamiento
vaso adyacante) parad 1-2 vaces >2 veces el didmetro

ddmetro vaso) vaso)

Extension bronquiectasias Ausente |5 6-9 >9

(n* segmentos)

Extension tapones mucosos Ausente  |-5 6-9 >9

(n" segmentos)

Saculaciones o abscesos Ausente  |-5 6-9 >9

(n- segmentos)

Generaciones de divisiones Ausente  Hasta4® GE Hasta 5* GE Hasta 6 GE y distal

bronquiales implicadas
(bronquiectasas/tapones)

Namero de bullas Ausente  Unilateral (s4) Bilateral (s4) >4

Enfisema (n* segmentos) Ausente la5 >5

Atclectasias/ consolidaciones  Ausente

ias/

Lobares

g as

Como podemos observar, la mayor suma posible de puntos es 25. Sin embargo, la puntuacién global que
nos informa acerca del grado de afectacion pulmonar se obtiene de restar a 25 el total de puntos que
hemos obtenido con la suma de los puntos de los diferentes apartados. Es decir, en la puntuacion global,
25 puntos corresponderia al menor dafio pulmonar posible y 0 puntos a la mayor gravedad y afectacion
pulmonar. Por ejemplo, si obtenemos una suma de puntos igual a 8, la puntuacion global del paciente
seria 17, esto es, 25 menos 8.

Puntuacion global en la escala Bhalla = 25 - suma de los puntos obtenidos.
Bhalla propone, ademas, que se afiada al resultado obtenido, las letras T (“thickening”: engrosamiento) o

P (“plugs”: tapones) en caso de existir engrosamiento peribronquial o tapones mucosos,
respectivamente, ya que son hallazgos relevantes, implicados en la patogénesis de la enfermedad.

2 Como puntuamos los diferentes apartados?

1. Gravedad de las bronquiectasias (Fig. 3, Fig. 4, Fig. 5, Fig. 6):

* 1 punto (leve): el diametro de la luz del bronquio es discretamente mayor que el didmetro del vaso
adyacente.

* 2 puntos (moderado): el diametro de la luz del bronquio es 2 o 3 veces el didmetro del vaso
adyacente.

* 3 puntos (grave): el didmetro de la luz del bronquio es mayor que 3 veces el didmetro del vaso
adyacente.

2. Gravedad del engrosamiento peribronquial (Fig. 7, Fig. 8, Fig. 9, Fig. 10, Fig. 11):

* 1 punto (leve): el grosor de la pared del bronquio similar al diametro del vaso adyacente.

» 2 puntos (moderado): el grosor de la pared del bronquio es mayor que el didmetro del vaso
adyacente pero menos del doble.

* 3 puntos (grave): el grosor de la pared del bronquio es mayor que dos veces el diametro del vaso
adyacente.

Para la evaluacion de las categorias 3-5 recordaremos brevemente la segmentacion
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pulmonar ( Fig. 12, Fig. 13, Fig. 14, Fig. 15, Fig. 16 ). Ver anexo 1.

3. Extension de las bronquiectasias (Fig. 17, Fig. 18):

* 1 punto: afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares.
2 puntos: afectacion de 6 a 9 segmentos pulmonares.
* 3 puntos: afectacion de 10 o mas segmentos pulmonares.

4. Extension de los tapones mucosos (Fig. 19):

* 1 punto: afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares.
2 puntos: afectacion de 6 a 9 segmentos pulmonares.
* 3 puntos: afectacion de 10 o mas segmentos pulmonares.

5. Extension de las saculaciones o abscesos (Fig. 20):

* 1 punto: afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares.
* 2 puntos: afectacion de 6 a 9 segmentos pulmonares.
* 3 puntos: afectacion de 10 o mas segmentos pulmonares.

6. Generaciones bronquiales (Fig. 21) afectas por las bronquiectasias/tapones mucosos (Fig. 22):
* 1 punto: afectacion hasta la cuarta generacion bronquial.

* 2 puntos: afectacion hasta la quinta generacion bronquial.
* 3 puntos: afectacion hasta la sexta generacion bronquial y distal.

7. Bullas (Fig. 23):
* 1 punto: unilateral (hasta 4 bullas).

* 2 puntos: bilateral (hasta 4 bullas).
* 3 puntos: 5 bullas o mas (unilateral o bilateral).

8. Enfisema (Fig. 24, Fig. 25):

* 1 punto: afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares.
* 2 puntos: afectacion de 6 o mas segmentos pulmonares.

9. Atelectasia/consolidacion (Fig. 26, Fig. 27. Fig. 28):

* 1 punto: subsegmentaria.
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» 2 puntos: segmentaria / lobar.

ACLARACIONES:

En caso de que la severidad de las bronquiectasias o el engrosamiento peribronquial no sea uniforme,
Bhalla propone que se elija la puntuacion mas generalizada. Por ejemplo, si en un paciente tenemos
dilataciones bronquiales severas (3 puntos) en cinco segmentos pulmonares y bronquiectasias moderadas
(2 puntos) en un segmento pulmonar, debemos otorgar 3 puntos en el apartado “gravedad de las
bronquiectasias”. Sin embargo, si no existiera un grado de afectacion dominante, puntuariamos
conforme a la mayor gravedad observada (Fig. 11).

En cuanto a las generaciones bronquiales implicadas, en caso de que haya varias generaciones
implicadas tomaremos la afectacion mas distal existente y, por tanto, la que tiene mayor puntuacion. Por
ejemplo, si las bronquiectasias llegan hasta la quinta generacién pero vemos tapones mucosos que
afectan hasta la sexta generacion bronquial, daremos una puntuacion de 3 en el apartado “generaciones
bronquiales implicadas”.

Puede ser dificil distinguir entre una bulla y una saculacion bronquial. Para poder diferenciarlos,
debemos tener en cuenta que las bullas tienen una distribucion periférica, con amplio contacto pleural y
no comunican con el arbol bronquial, a diferencia de las saculaciones, que se continian con los
bronquios ya que se tratan de grandes dilataciones de los mismos (Fig. 20).

CASOS CLINICOS:
A continuacion, presentamos unos casos practicos para que aplique los conocimientos adquiridos y
calcule la puntuacion segin la clasificacion de Bhalla.

Caso 1: Fig. 29. Solucién en Fig. 30, Fig. 31.

Caso 2: Fig. 32. Solucién en Fig. 33, Fig. 34.
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Anexo I: Segmentacion pulmonar (fFig. 12. Fig. 13. Fig. 14. Fig. 15, Fig. 16).

Pulmon derecho:

* Lobulo superior derecho (LSD)
o Segmento api cal
o Segmento posterior
° Segmento anterior

» Lobulo medio (LM)
o Segmento medial
o Segmento lateral

 Lobulo inferior derecho (LSD)
° Segmento superior
o Segmento basal medial
o Segmento basal lateral
° Segmento basal posterior

Pulmén izquierdo:

 Lobulo superior izquierdo (LSI)
o Segmento api coposterior
o Segmento anterior
o Segmento lingular superior
o Segmento lingular inferior

* Loébulo inferior izquierdo (LSI)
° Segmento superior
o Segmento basal medial
o Segmento basal lateral
° Segmento basal posterior

Imagenes en esta seccion:

Pagina 6 de 34



Mutacién genética
(CFTR)

Dano del
parénquima
pulmonar

Broncopatia
cronica obstructiva

Fig. 1: Patogenia de la afectacion pulmonar en la fibrosis quistica.
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Plantilla para cilculo segin el sistema de puntuacion de Bhalla

Puntuacién

Categorias 0 I 2 3

Gravedad bronquiectasias Ausente  Leve (didmetro luz Moderada(uz2-3  Grave (luz > 3 veces
discretamente mayor  veces mayor que eldidmetro de b
que el de |a arteria didmetro arteria) arteria)
adyacents)

Engrosamiento peribronquial  Ausente  Leve(engrosamiento  Moderado Graveg
paredigualal dametro  (engrosamiento (engrosamiento
vaso adyacente) pared 1.2 vecas >2 veces el didmetro

dametro vaso) vaso)

Extension bronquiectasias Ausente |5 6-9 >9

(n* segmentos)

Extension tapones mucosos Ausente |5 6-9 >9

(n: segmentos)

Saculaciones o abscesos Ausente |-5 6-9 >9

(n= segmentos)

Generaciones de divisiones Ausente Hasta4® GE Hasta 5* GE Hasta 6+ GE y distal

bronquiales implicadas

(bronquiectasias/tapones)

Nuimero de bullas Ausente  Unilateral (s4) Bilateral (s4) >4

Enfisema (n* segmentos) Ausente la5s >5

Atclectasias/ consolidaciones  Ausente  Subsegmentarias Segmentarias/

Lobares

Fig. 2: Plantilla para calculo segun el sistema de puntuacion de Bhalla.
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Fig. 3: Gravedad bronquiectasias. Leve (1 punto): el didmetro de la luz del bronquio es discretamente
mayor que el didmetro del vaso adyacente (flechas).
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Fig. 4: Gravedad de las bronquiectasias. Moderada (2 puntos): el didmetro de la luz del bronquio es 2 0 3
veces el didmetro del vaso adyacente.

Fig. 5: Gravedad de las bronquiectasias. Moderada (2 puntos): el didmetro de la luz del bronquio es 2-3
veces el didmetro del vaso adyacente.
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Fig. 6: Gravedad de las bronquiectasias. Grave (3 puntos): el didametro de la luz del bronquio es mayor
que 3 veces el didmetro del vaso adyacente. Algunas estdn ocupadas por secreciones (flechas).
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Fig. 7: Gravedad del engrosamiento peribronquial. Leve (1 punto): el grosor de la pared del bronquio
similar al didmetro del vaso adyacente.
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similar al didmetro del vaso adyacente.

Fig. 9: Gravedad del engrosamiento peribronquial. Moderado (2 puntos): el grosor de la pared del
bronquio es mayor que el didmetro del vaso adyacente pero menos del doble.
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Fig. 10: Gravedad del engrosamiento peribronquial. Grave (3 puntos): el grosor de la pared del bronquio
(flecha roja), es mayor que dos veces el diametro del vaso adyacente (flecha azul).
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Fig. 11: Gravedad del engrosamiento peribronquial. Engrosamiento peribronquial moderado (fechas
rojas). En este caso el engrosamiento peribronquial se puntu6 con 1 punto, ya que era el patron
predominante.
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Fig. 12: Segmentacion pulmonar
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Fig. 13: Segmentacion pulmonar (continuacion).
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Fig. 14: Segmentacion pulmonar (continuacion).

Pagina 18 de 34




Medial LM

Anterior LSD

roon

Lateral LM

Posterior
LSD

Apical LID

Fig. 15: Segmentacion pulmonar (continuacion).
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Fig. 16: Segmentacion pulmonar (continuacion).

Apkopottiree LS

Fig. 17: Extension de las bronquiectasias (contintia en figura siguiente). Se observan bronquiectasias en
todos los segmentos pulmonares. Extension de las bronquiectasias a mas de nueve segmentos
pulmonares: 3 puntos.
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Fig. 18: Extension de las bronquiectasias (continuacion). Se observan bronquiectasias en todos los
segmentos pulmonares. Extension de las bronquiectasias a mas de nueve segmentos pulmonares: 3
puntos.
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Fig. 19: Extension de los tapones mucosos. Afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares (1 punto).
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Fig. 20: Extension de las saculaciones o abscesos. Saculacion bronquial (flecha); obsérvese la
comunicacion con el arbol bronquial. Afectacion de 1 a 5 segmentos pulmonares: 1 punto.
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Fig. 21: Divisiones bronquiales. Obsérvese la division bronquial (A y B) de la primera (1%) a la sexta
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Fig. 22: Generaciones bronquiales afectas por las bronquiectasias/tapones mucosos. Bronquiectasias
(flechas rojas) y tapones mucosos (flechas azules) con afectacion de la 6* generacion bronquial: 3 puntos.

i
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Fig. 24: Enfisema. Afectacion enfisematosa de 1 a 5 segmentos pulmonares: 1 punto.
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Fig. 25: Enfisema. En este paciente se observaban signos de enfisema en todos los segmentos
pulmonares derechos. Afectacion de mas de 5 segmentos pulmonares: 2 puntos.
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Fig. 27: Atelectasia/consolidacion. Atelectasias subsegmentarias (flechas): 1 punto.
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Fig. 28: Atelectasia/consolidacion. Atelectasia completa del 16bulo inferior izquierdo (LII). Atelectasia
lobar: 2 puntos.

Fig. 29: Caso 1. Calcule la puntuacion segtn la escala de Bhalla (solucion en la siguiente figura).
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Plantilla para cdlculo segun el sisteama de puntuacién de Bhalla. (CASO 2)

Puntuacién

Categorias 0 I 2 3

Gravedad bronquiectasias Ausente Leve (didmetro luz Moderada (uzx2-3  Grave (luz > 3 veces
discretamente mayor  veces mayor que el didmetro de la
que el de |a arteria didmetro arteria) arteria)
adyacente)

Engrosamiento peribronquial  Ausente Leve Moderado Graveg
(engrosamiento (engrosamiento {engrosamiento
pared igual al pared 1-2 veces >2 veces ¢l diametro
diametro vaso diametro vaso) vaso)
adyacente)

Extension bronquiectasias Ausente |-5 6-9 >9

(n? segmentos)

Extension tapones mucosos Ausente |[-5 6-9 >9

(n: segmentos)

Saculaciones o abscesos Ausente |-5 6-9 >9

(n® segmentos)

Generaciones de divisiones Ausente Hasta4' GE Hasta 5* GE Hasta 6° GE y distal

bronquiales implicadas

(bronquiectasiag/tapones)

Numero de bullas Ausente Unilateral (s4) Bilateral (s4) >4

Enfisema (n* segmentos) Ausente las >5

Atelectasias/ consolidaciones  Ausente  Subsegmentarias  Segmentarias/

Lobares

Suma de los puntos obtenidos: 4  Puntuacion global escala Bhalla: 25 -4 = 21

Fig. 30: Solucion caso 1
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Fig. 31: Bronquiectasias leves (flechas azules: 1 punto), engrosamiento peribronquial leve (flecha
amarilla: 1 punto), extension de las bronquiectasias: menos de 5 segmentos (1punto), extension de los
tapones mucosos: menos de 5 segmentos (flechas rojas: 1 punto), generaciones de divisiones bronquiales
afectadas por tapones mucosos: 6* generacion y distal (3 puntos). Puntuacion total en la escala de Bhalla
es de 18 puntos.
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Fig. 32: Caso 2. Calcule la puntuacion segtn la escala de Bhalla (solucion en la siguiente figura).
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Plantilla para cilculo segun el sistema de puntuacién de Bhalla (CASO 1)

Puntuacion

Categorias 0 I 2 3

Gravedad bronquiectasias Ausente Leve (diametroluz Moderada (uz2-3  Grave (luz > 3 veces
discretamente veces mayor que eldidmetro de a
mayor que el de la dametro arteria) arteria)
arteria adyacente)

Engrosamiento peribronquial  Ausente Leve Moderado Graveg
(engrosamiento (engrosamiento {engrosamiento
pared igual al pared 1-2 veces >2 veces ¢l diametro
diametro vaso diametro vaso) vaso)
adyacente)

Extension bronquiectasias Ausente 1-5 6-9 >9

(n? segmentos)

Extension tapones mucosos Ausente  |-5 6-9 >9

(n segmentos)

Saculaciones o abscesos Ausente |-5 6-9 >9

(n® segmentos)

Generaciones de divisiones Ausente Hasta4® GE Hasta 5* GE Hasta 6- GE y

bronquiales implicadas distal

(bronquiectasiag/tapones)

Numero de bullas Ausente Unilateral (s4) Bilateral (s4) >4

Enfisema (n: segmentos) Ausente |aS$ >5

Atelectasias/ consolidaciones  Ausente Subsegmentarias Segmentarias/
Lobares

Suma de los puntos obtenidos: 7  Puntuacién global escala Bhalla: 25 -7 = 18

Fig. 33: Solucion caso 2
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Fig. 34: Leve engrosamiento peribronquial (flechas azules: 1 punto), atelectasia subsegmentaria (flecha
verde: 1 punto), signos de enfisema en mas de 5 segmentos pulmonares (flechas rojas: 2 puntos).
Puntuacion total en la escala de Bhalla: 21 puntos.

Conclusiones

* Es imprescindible una evaluacioén y una monitorizacién adecuadas de la afectacion pulmonar en
los pacientes con fibrosis quistica.

* La clasificacion propuesta por Bhalla permite un analisis objetivo del dafio pulmonar y una
deteccion de las alteraciones de forma precoz, lo que la convierte en una herramienta clave en el
seguimiento de estos pacientes.

» La TC juega un papel esencial en el seguimiento y manejo terapéutico de estos pacientes, aunque
su uso ha de estar justificado debido a los efectos nocivos de la radiacion ionizante en este grupo
de edad.
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