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Atelectasia persistente en paciente con fibrosis )
quistica: ;debemos tratarla siempre con Rl
antibioterapia?

Persistent Atelectasis in a Patient With Cystic Fibrosis: Are
Antibiotics Always Needed?

Estimado Director:

La bronquitis plastica (BP) es wuna entidad rara,
infradiagnosticada'~’, caracterizada por la formacién de tapo-
nes bronquiales obstructivos o cilindros de mucosidad espesa y
tenaz que ocasionan el colapso de uno o mas lébulos o incluso de
un pulmén completo’ 7. Los moldes a menudo son expectora-
dos, pero pueden descubrirse en la broncoscopia o encontrarse
en el arbol bronquial tras una necropsia*’. También se deno-
mina «bronquitis fibrinosa», «bronquitis seudomembranosa» o
«bronquitis de Hoffman»*®. Se ha descrito en el asma, la fibro-
sis quistica (FQ), las cardiopatias congénitas cianosantes, las
infecciones respiratorias, las bronquiectasias, la aspergilosis bron-
copulmonar alérgica (ABPA), el dolor toracico agudo en la anemia
de células falciformes, la alfatalasemia, etc'#~’. La patogénesis de
BP no se entiende bien'#. Probablemente existan 2 mecanismos
para el desarrollo de la BP: 1) lesién de los bronquios o alteracién de
la funcién epitelial bronquial secundaria a inflamacién o infeccién,
como ocurre, por ejemplo, en el asma, bronquiectasias, FQ, anemia
drepanocitica, y 2) deterioro del drenaje linfatico pulmonar, como
ocurre en las cardiopatias congénitas*®8. Presentamos un caso de
BP en un paciente con FQ, excepcionalmente documentado en la
bibliografia.

Se trata de un adolescente de 15 afios de edad con antecedentes
personales de FQ, colonizado crénicamente por Staphylococcus
aureus oxacilin sensible, Haemophilus influenzae y Pseudomonas
aeruginosa, que ingresa por fiebre de hasta 39 °C, astenia, anorexia
y dolor toracico en el hemitérax izquierdo. En la radiografia pos-
teroanterior y lateral de térax se observa una atelectasia de 16bulo
superior izquierdo. Se decide ingreso para antibioterapia intrave-
nosa con piperacilina-tazobactam y tobramicina. Se completa el
estudio para descartar otras posibles causas de atelectasia asociada
a la FQ, destacando la presencia de una IgE total de 2.500 Ul/ml
y una IgE especifica a Aspergillus fumigatus (AF) de 38,80 Ul/ml,
IgG, precipitinas y prick cutaneos positivos a AF, afiadiendo al
tratamiento prednisona 60 mg cada 24 h y voriconazol 200 mg cada
12 h. Tras 15 dias de tratamiento se observa mejoria clinica pero no
radiolégica, por lo que se decide realizar una tomografia compu-
tarizada pulmonar que evidencia la persistencia de la atelectasia
completa del 16bulo superior izquierdo y la presencia de molde
hiperdenso del arbol bronquial (fig. 1A). Ante estos hallazgos, se
decide realizar una fibrobroncoscopia (FBC), donde se evidencia un
stop en la entrada de bronquio de 16bulo superior izquierdo debido
a la presencia de un gran tapén mucoso. Con fibrobroncoscopio
de 4,6 mm y aspiracién mantenida, se consigue extraer un molde
bronquial de 7 x 1 cm (fig. 1B), diagnosticindose de BP. Al mes de

la extraccién del molde bronquial, tras comprobar mejoria clinicay
radiolégica, se inicia descenso y retirada progresiva de corticoides.

En la FQ las atelectasias ocurren como resultado de tapones
mucosos y enfermedad parenquimatosa severa®. Tipicamente, son
tratadas con antibioterapia IV e intensificaciéon de la fisioterapia
respiratoria’. Cuando no se produce mejoria clinica ni radiolégica,
como ocurrié en nuestro paciente, debemos pensar en complica-
ciones tales como la BP. Se han propuesto varias clasificaciones
de BP, unas basadas en la histologia del molde'*°, separando BP
inflamatorias y «no inflamatorias» y otra en la etiologia asociada’
que define la BP secundaria a una enfermedad concreta o idio-
patica, cuando se desconoce'. Madsen et al. recomendaron una
clasificacién basada en la enfermedad asociada e histologia del
molde, cuando la etiologia de la BP no esta clara’:8. El tratamiento
basico de la BP es sintomatico, es decir, mejorar la ventilacién
alveolar y el aclaramiento mucociliar, y disminuir la inflamacién
y la carga bacteriana o fingical*6 en el caso de BP secundaria
a infeccién bronquial o ABPA. El tratamiento tépico del molde
bronquial no esta bien definido y no hay ninguna recomendacién
para usar un agente mucolitico u otro!; puede ser dificil de eli-
minar con una instilacién bronquial de suero salino fisiolégico o
succién broncoscépica'. Los broncodilatadores y mucoliticos pue-
den desintegrar las secreciones' . La DNasa recombinante humana
(rhDNAse) se ha utilizado para disminuir la viscoelasticidad del
esputo en pacientes con FQ3. En nuestro caso, se instilé rhD-
Nasa bajo visién broncoscépica directa para tratar la BP. El uso de
activador del plasminégeno tisular (0,7-1 mg/kg cada 4 h) se ha
descrito en la BP que ocurre después de intervencién de Fontan en
nifios!#>7.10, También se ha informado de que la heparina inhalada
puede sereficaz’-!! yaque, gracias a sus propiedades antiinflamato-
rias, puede disminuir la secrecién de mucina, prevenir la activacién
del factortisular de laviadelafibrinay atenuar lafiltracién vascular.
Los anticolinérgicos inhalados pueden reducir la formacién de
moldes y dosis bajas de macrélidos pueden disminuir la produc-
cién de mucina al inhibir la activacién de la cinasa 1y 2 y atenuar
la severidad de BP7-'213, En pacientes con anomalias linfaticas, la
terapia mas efectiva para la BP es la embolizacién linfatica selec-
tiva guiada por resonancia magnética con linfografia®’. El papel de
la FBC puede cuestionarse en nuestro paciente, pero se opté por

&

Figura 1. A) Atelectasia completa del 16bulo superior izquierdo, en cuyo interior
se «dibuja» un molde hiperdenso del arbol bronquial. B) Molde bronquial extraido
mediante fibrobroncoscopia de 7 x 1 cm de tamaiio.
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su realizacién ante el fracaso del tratamiento médico conservador
con antibioterapia IV, corticoides y antiftingicos. Ademas, la FBC
no solo nos permitié diagnosticar la BP e instilar in situ rhDNasa,
sino que también nos ayudé a la extracciéon de los moldes bron-
quiales, mejorando asi la ventilacién pulmonar y el aclaramiento
mucociliar.

En resumen, el interés de mostrar nuestro caso de BP en un
paciente con FQ y ABPA es alertar de esa posibilidad diagnéstica
en pacientes con FQ y atelectasia persistente que no mejora con
tratamientos habituales, como antibioterapia, antifingicos y cor-
ticoterapia. Deben buscarse y tratarse factores de riesgo, como
disminucién del aclaramiento mucociliar, inflamacién o infeccién
de las vias respiratorias, hipereosinofilia y enfermedad aspergilar.
Defendemos el uso precoz de FBC en paciente con FQ y atelecta-
sias persistentes, para ayudar al diagnéstico etiolégico, instilacién
de mucoliticos y para ayudar a la extraccién de posibles moldes
bronquiales.
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Enfermedad respiratoria relacionada con R

aspirina tratada con mepolizumab en un S
paciente pediatrico

Aspirin-Exacerbated Respiratory Disease in a Pediatric Patient
Treated with Mepolizumab

Estimado Director:

La enfermedad respiratoria exacerbada por aspirina y otros anti-
inflamatorios no esteroideos (AINE) se caracteriza por la presencia
de asma, rinosinusitis crénica y p6lipos nasales, exacerbados con la
toma de farmacos inhibidores de la enzima ciclooxigenasa (COX) 1.

Se estima una prevalencia en asmaticos adultos de entre un 7-
20%, y mayor aiin en aquellos con asma grave. Los sintomas suelen
iniciarse en la tercera o cuarta década de la vida, mas en mujeres’.
En nifios su frecuencia es mucho menor2, con pocos casos reporta-
dos en la literatura hasta el momento>~>,

La severidad clinica del asma en ellos suele ser de moderada
agrave, aun evitando la toma de AINE. Cuando se comparan frente a
asmadticos con otros fenotipos, los pacientes con enfermedad res-
piratoria exacerbada por aspirina presentan exacerbaciones mas
frecuentes, precisan mayores dosis de glucocorticoides tanto inha-
lados como en muchas ocasiones sistémicos para su control y
muestran una mayor afectacién espirométrica®. Todo ello, ademas,
agravado por la importante afectacion rinosinusal.

Los mecanismos patogénicos subyacentes son una disregulacion
del metabolismo del dcido araquidénico y una mayor activacién de

eosindfilos, plaquetas y mastocitos, con un aumento de prostaglan-
dinas proinflamatorias por la toma de farmacos inhibidores de la
COX-17.

Para el diagnéstico se recomienda la realizacién de un test de
provocacién con acido acetil salicilico (AAS) oral, inhalado o nasal.
Aun con una historia clinica compatible, solo un 30% presentan una
respuesta positiva y, en niflos, en una serie espafiola reciente, entre
un 4-10%8. Se considera gold standard el test de provocacién oral
controlado con placebo, administrando cantidades crecientes de
AAS hasta alcanzar la dosis habitual; tiene una sensibilidad aproxi-
mada de un 90%!. Se obtiene el valor de FEV; antes de cada dosis
y 30 min después, finalizando la prueba si este cae un 20% o mas
respecto al basal.

El enfoque terapéutico incluye la evitacién absoluta de
AAS/AINE y el tratamiento farmacolégico segtn la severidad de los
sintomas bronquiales y nasales. Se recomienda evitar los inhibido-
res de COX-1, con una buena tolerancia en general a los inhibidores
selectivos de COX-2 (aunque algunos pacientes con asma mal con-
trolada pueden presentar también reacciones)’.

Respecto al manejo farmacolégico, estos pacientes suelen
presentar sintomas de intensidad moderada-severa, precisando
tratamiento controlador de escalén 4-5 de la GEMA, con dosis
medias o altas de glucocorticoides inhalados con broncodilatadores
de accidn larga, asociando en la mayoria de los casos antileucotrieno
oral (que actta a nivel bronquial y nasal).

Cuando los sintomas son refractarios a estas terapias pueden
valorarse otras alternativas, como la desensibilizacién con aspi-
rina o los farmacos bioldgicos. Estos tltimos incluyen anticuerpos
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