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INTRODUCAO

Introducao

e Definicao: dilatacao anormal e
Q-; irreversivel dos bronquios devido a

. Inflamacao cronica e destruicao da
parede bronquica.

e Curso cronico, potencialmente
progressivo, mas tratavel se
diagnosticada precocemente.



EPIDEMIOLOGIA

Epidemiologia

Incidéncia altamente variavel, variando de
0,2 a 735 por 100.000 criancas anualmente;

Prevaléncia subestimada;

Mals comum em paises com alta carga de
Infeccoes respiratorias;

Estima-se que até 50% das bronquiectasias
em criancas tenham etiologia
potencialmente tratavel guando
INnvestigadas adequadamente.



FISIOPATOLOGIA

Patogenese
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FISIOPATOLOGIA

Patogenese

Obstrucao « ’ Infeccao

l '
—» Bronquiectasias
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— Colonizacao bacteriana * Secrecdo




Inflamacé&o cronica — destruigdo da arquitetura bronquica —> acumulo de secrecdo — colonizac&o bacteriana — exacerbacodes.
Ciclo vicioso: infeccéo — inflamagéao — destruicdo estrutural — retencéo de secrecéo.




FISIOPATOLOGIA

Histopatologia

e Dilatacao e inflamacao da parede bronquica, particularmente nas vias aéreas
periféricas.

e Alteracoes:
o edema da parede bronquica e destruicao da elastina >> destruicao da
musculatura e cartilagem adjacentes >> dilatacao bronquica progressiva

e Bidpsias da mucosa bronquica mostram:
o neutrofilia tecidual com aumento da expressao de interleucina 8;
o Inflltrado de células mononucleares (principalmente células T CD4+ e
macrofagos CD68+);
o hipertrofia das glandulas mucosas.



FISIOPATOLOGIA

Localizacao

e Preferencialmente em lobos pulmonares com maior dificuldade de aeracao e
gue drenam contra a gravidade >> predispde a estase de secrecao;

e Mais comuns:
o lobos inferiores (especialmente o esquerdo - tamanho; diametro);
o lingula;
o lobo méedio.

BILATERAL: * Infeccdo respiratoria e Infeccdo micobactérias
e ABPA * Hipogamaglobulinemia atipicas
e Fibrose cistica e Discinesia ciliar * Discinesia ciliar
e Fibrose relaciona a * Pneumonia intersticial
sarcoidose ou silicose e Aspiracdo

UNI OU BILATERAL:
¢ Tuberculose



CLASSIFICACAO

Classificacao

e Segundo origem

o Congénita: provavelmente resultado da interrupcao do desenvolvimento
normal da arvore bronquica.
= Tragueobroncomegalia congénita (Sd. Mounier-Kuhnj;
s Sd. de Williams-Campbell
s Sd. de Kartagener

o Adqguirida: mais comum




CLASSIFICACAO

Classificacao 7% .
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CLASSIFICACAO

Classificacao ;‘

e Segundo distribuicao radioldgica ®

o Focal/localizada
= eX: Infeccoes, obstrucao bronquica

o Difusa
s ex: discinesia ciliar, tragueobroncomegalia, aspergilose broncopulmonar
alérgica



ETIOLOGIA

Etiologias

pneumonia bacteriana grave, adenovirus, tuberculose,
coqueluche.

Infecciosas

refluxo grave, fistulas traqueoesofagicas, doencas

cronica neuromusculares.

comuns (IgA, IgG) e secundarias (HIV, desnutricao).

Imunodeficiéncias

[ Aspiracao

discinesia ciliar primaria, malformacoes congénitas.
funcionais

Dcs. inflamatorias | 2> S'aVe, doencas autoimunes.
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DOENCAS PREDISPONENTES
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ASsma

e Hiperrenponsividade bronquica; hipersecrecao,; susceptibilidade
a Infeccoes - remodelamento pulmonar a longo prazo;
e Asma de dificil controle >> sugere-se investigar BQ

Imunodeficiéncias

e Infeccoes repiratdrias recorrentes;
e Imunodeficiéncia humoral; deficiéncia de complemento;

alteracao funcional e guantitativa de neutrofilos; sindrome de

—\(

=

/

Imunodeficiéncia adquirida.




DOENCAS PREDISPONENTES

Deficiéncia de alfa-1-antitripsina @,
g

Discinesia Ciliar Primaria
e AutossOmica recessiva;
e Alteracdo ultraestrutural e/ou funcional dos cilios epiteliais >>

prejuizo da movimentacao e funcao ciliar >> clearence ineficaz +
predisposicao a infeccoes respiratorias.

e Deficiéncia do Iinibidor plasmatico de protease (alfa-1-
antitripsina) >> maior protedlise nos tecidos pulmonares




DOENCAS PREDISPONENTES

Bronquiolite obliterante

e Persisténcia de disturbio obstrutivo cronico; \ W
e Inflamacao cronica + obliteracao de bronquiolos + estase de \ /

MUuUcCo.

. Aspergilose broncopulmonar
® alérgica
@t \/’/ e Doenca pulmonar de hipersensibilidade;

@ e Interacao direta entre o Aspergillus fumigatos com as células
epitelials respiratorias >> citocinas inflamatodrias >> ativacao Th2

>> |esao tecidual e remodelamento da via aérea
e Caracterizada por bronquiectasias centrais.



CLINICA

Manifestacoes clinicas

e Principais sintomas:
o Tosse persistente ou recorrente;
o Tosse produtiva;
o Exacerbacoes infecciosas frequentes;
o Crepitacoes persistentes a ausculta;
o Sibilancia de dificil controle;
o Dispneia;
o Clanose;
o Baixa estatura e/ou ganho ponderal;
o Bagqueteamento digital;
o Hemoptise*



DIAGNOSTICO

>/\ \Dlagncstlcc

e Clinico: histdoria de infeccdes respiratorias
recorrentes + tosse cronica persistente.

e Exame fisico: estertores crepitantes, roncos,
sibilos persistentes.

e Exames complementares:
o TC de alta resolucao: padrao-ouro;
o Provas de funcao pulmonar: obstrutivas
Ou Mmistas.
o Microbiologia: escarro ou lavado
broncoalveolar.

e Investigacao etiologica direcionada:
Imunologia, estudo ciliar, testes genéticos
guando indicado.






EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

e Deve ser de alta resolucao, com cortes finos
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EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

\ /,

ACHADOS:

e Anel de sinete

o bronquios dilatados, apresentando
diametro maior que o do vaso
sanguineo adjacente;

| Radiopéedia



EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

ACHADOS:

\ /,

e Anel de sinete

Acervo Hosp. Infantil Jodo Paulo |l



EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

ACHADOS:

e Trilho do trem

o perda do afilamento
gradual bronquico.

Acervo Hosp. Infantil Jodo Paulo Il



EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

OUTROS ACHADOS:

e Via aérea a menosdelcm
da superficie pleural;
e Acumulo de secrecao nos
oronqgquiolos (arvore em
orotamento)
e Impactacao mucoide;
e Espessamento da parede
do bronquio
o Espessura da parede
do bronquio 2x maior
brongquio normal _ _ _
“ : Figura 2. TCAR de térax. Em A, sinal de arvere em brotamento (setas). Em B, sinal de impaccdo (plug) mucosa em
o Luz do bronguio com pequenas vias aéreas (circulos) e espessamento de parede brénquica (setas).
menos de 80%
diametro externo

Foto: cortesia Rodrigo Athanazio Foto: cortesia Monica Corso



EXMAES COMPLEMENTARES

Tomografia computadorizada de torax

OUTROS ACHADOS:

e Perfusao em mosaico

Fotos: cortesia Rodrigo Athanazio

Figura 3. TCAR de térax. Perfusao (ou atenuacao) em mosaico. Embora presente em A (inspiracao), fica mais visivel
na expiracao em B. As areas mais escuras indicam aprisionamento aéreo por comprometimento de pequenas vias
aéreas, associado a oligemia.
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Tomografia computadorizada de torax

OUTROS ACHADOS:

e Favo de mel ou Cacho
de uva




EXMAES COMPLEMENTARES

Broncoscopia

e Indicacao principalmente em causa obstrutivas
(corpo estranho; tumores; compressoes extrinsecas...);

e Pode auxiliar no diagndstico de malformacodes e
outros fatores predisponentes.




EXMAES COMPLEMENTARES

Prova de funcao pulmonar

e Nas fases inicias: normal ou padrao obstrutivo;

e Com a progressao do quadro: pode revelar padrao
misto (obstrutivo-restritivo).

~




EXMAES COMPLEMENTARES

Cultura de escarro

e Método facil para identificar perfil microbioldgico endobronquico;
e A partir da faixa pré-escolar é possivel realizar;

e Patdgenos mais comuns em criancas: S. pneumoniae; H. influenzae nao tipo B; S.
aureus; M. catarrhallis; P. aeruginosa;

e Pseudomonas esta associada a quadros mais graves e pior qualidade de vida.



DIAGNOSTICO

Quadro clinico (Tosse produtiva cronica e/fou infecgdes respiratorias de repeticao)

TCAR de torax com alteracdes compativeis

!

Sangue: 1gG, IgM, IgA, IgE total, alfa-1 antitripsina, hemograma

Investigacdo recomendada Escarro: investigacao para micobacterias, fungos e bacterias
Outros: Cloro no suor, espermograma (sexo masculino, sem filhos)
Atencao para quadro clinico e condigdes associadas
Historia familiar, Asma,
r;:'fﬂﬂ; pancreatite, diarreia cronica, | bronquiectasias m;ﬁ::;; :“H' Bronquiectasias Tabagismo, DPOC, Outras condigdes
d: al rruil °n 3 ' infertilidade, Staphylococcus centrais, i nfmilidadi: localizadas exacerbagdes frequentes clinicas associadas
aureus no escarro IgE elevada
Hipogamaglobulinemia Oxido nitrico exalado, » Doencas do colageno
(deficiéncias 12G, IgM, IgA) IE e IgG especificas batimento ciliar, (artrite reumatoide, Sjogren,
Subclasses 1gG, producao para ; II' r:!Fk ng:'m s:lp.. ultraestrutura ciliar, doenca mista)
anticorpos especificos; ﬂpe rgi Huspar estudo genético, » Doencas inflamatorias
imunidade celular, HIV Pp- espermograma intestinais (retocolite ulcerativa,
Chron)
‘ » Refluxo gastroesofagico/
aspiracao cronica/disfagia
. jolite apos TMO ou outro Tx
Aspergilose Corpo estranho, Bronqu
Imu:odaﬂciﬁncl::_l i Fibrose cistica broncopulmonar [I'Iicinaﬁiéaﬂ ciliar tumor uico, » Risco para imunodeficiéncia
(congénita ou adquirida) alérgica primaria mé formagio bronquica secundaria (neoplasias,
quimio ou radioterapia)

Figura 5. Algoritmo para o diagnostico e a investigacdo etiolégica das bronquiectasias. TMO: transplante de medula éssea; e Tx: transplante.

« Raras: sindrome unhas amarelas,
amiloidose




TRATAMENTO

Tratamento clinico

e Objetivos:
o tratar as exacerbacoes;
o diminuir/retardar a progressao da doenca e da deterioracdo da funcao
pulmonar.

e Princiais pilares:
o Remocao de secrecoes;
o Normalizacao do estado nutricional;
o Prevencao e tratamento de processos infecciosos;
o Suporte psicossocial;
o Medidas profilaticas;
o Tratamento e controle de condicdes associadas/comorbidades.




TRATAMENTO

Antibioticos o NS
- &
e Base do tratamento das exacerbacoes; "

e Exacerbacao:

o Aumento dos sintomas respiratorios (aumento da tosse com ou sem aumento da
quantidade de secrecdo e/ou puruléncia) por = 3 dias.

o Podem estar presentes: alteracoes da ausculta; hemoptise; dor toracica; dispneia;
sintomas sistémicos; alteracao raio X ou laboratorial (PCR elevado, neutrofilia...).

o A presenca de dispneia ou hipoxemia sugere uma exacerbacao mais grave
(independentemente da duracao).

e Sempre que possivel a antibioticoterapia deve ser guiada pelo antibiograma da
cultura de escarro;

e Tempo de tratamento: geralmente 14 dias;

e Considerar antibioticoterapia venosa e prolongada em casos graves ou refratarios.



TRATAMENTO

Antibioticos

Uso cronico

e Antibidticos inalados (principalmente aminoglicosideos) >> reducao do numero de
exacerbacoes e internacodes - indicado para criancas cronicamente infectadas com P.
aeruginosa e que apresentam exacerbacoes frequentes;

e Macrolideos em dose baixa e por tempo prolongado >> estudos mostram
estabilizacao da doenca e reducao das exacerbacoes - indicado para criancas com
exacerbacoes frequentes (> 3 por ano).



TRATAMENTO

Fisioterapia respiratoria & %% TN

e Essencial para limpeza da arvore bronguica; S :
e Percussao toracica; drenagem postural; técnicas de tosse...

ooooo

e Drenagem autogénica, se idade e autonomia para realiza-la.

Mucoliticos

e DNase recombinante humana - inalatorio (alfa-dornase);
e Uso deve ser individualizado.

** Salina hipertonica - inalatoria >> nao € mucolitico; mas
desempenha funcao de fluidificar o muco facilitando sua
eliminnatacao (uso também deve ser individualizado)




TRATAMENTO

Broncodilatadores

e Deve ser individualizado:
o pacientes gue apresentam asma coexistente/
hiperreatividade bronquica;
o pré-tratamento antes do uso de solucao salina hipertdonica
INalatdoria (quando esse tratamento for indicado);

e Risco de resposta paradoxal - Pode reduzir tdnus brongquico e
deprimir reflexo da tosse >> obstrucao por acumulo de secrecao
+ aumento de flacidez nas paredes bronquicas.


https://www.uptodate.com/contents/sodium-chloride-preparations-saline-and-oral-salt-tablets-pediatric-drug-information?search=Bronquiectasia&topicRef=6355&source=see_link

TRATAMENTO

Corticoide

Inalatério
e INndicado apenas para pacientes com asma concomitante;

Oral
e iIndicado apenas para pacientes selecionados com exacerbacao asmatica
concomitante (tratamento breve) ou outras indicacoes para o tratamento
de doencas coexistentes, como aspergilose broncopulmonar alérgica.



TRATAMENTO

Tratamento cirurgico

e Resseccao cirurgica;

e Indicacoes:
o bronquiectasia localizadas, com sintomas importantes ou comprometimento
do crescimento e desenvolvimento + refrataria ao tratamento clinico;
o paixa aderéncia ao tratamento de longa duracao;
o hemoptise de repeticao ou intensa, nao controladas por embolizacao da
artéria bronquica;
o COrpo estranho nao removido.

e Principals complicacoes pds-operatorias:
o Atelectasia; fistula; empiema; pneumonia
o Morbidade: 10,5%
o Mortalidade: 1,7%



TRATAMENTO

PARA TODOS PACIEHTES

!

v

l

v

Vacinacao contra
influenza e pneumococo

Evitar exposicoes
ambientais
nocivas e tabagismo

Fisioterapia diaria e
Reabilitacao pulmonar

Agentes mucoativos
para melhorar
clearance mucociliar

COMSIDERAR PARA PACIEHTES SELECIONADOS

v

v

4

v

Hiper-reatividade bronquica
e/ou sintomas de dispneia

| . = : -y
Associacdao com diagnostico

préevio ou sintomas de asma,
e em subgrupos de pacientes
com DPOC

Duas ou mais exacerbacoes
no ultimo ano

Infecao cronica por
E aeruginosa
[sobretudo se
exacerbador frequente)

v

v

v

v

Broncodilatadares de
longa duracao

Corticoide inalatorio

Macrolideos
(dose imunomoduladora)

Antibiotico por
via inalatoria




TRATAMENTO

COMSIDERAR PARA PACIEHMTES COM DOEHCA AVANCADA

'

Hipertensao
Pulmonar

v ! v

Oxigenoterapia
domiciliar

VEF, < 30% Hipoxemia cronica ——

v v

Transplante Se associada Ventilacao ndo
pulmonar a hipercapnia invasiva (BiPAP)




DIAGNOSTICO

e Complicacdes associadas
o pneumonias de repeticao, empiema;
pneumotorax; abscesso pulmonar;
hemoptise.

e Prognostico
o evolucao favoravel: doenca localizada;
auséncia de rinossinusopatia; auséncia
de doenca pulmonar obstrutiva.
o evolucao desfavoravel: doenca grave
desde o inico; asma concomitante.

Complicacoes
e prognostico
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