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Aspectos clinicos e tomograficos de criancas com bronquiectasias
nao fibrocisticas em um servico de pneumologia pediatrica
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Resumo

Bronquiectasias sdo dilatagdes brénquicas, geralmente diagnosticadas pela tomografia de to-rax. Dentre as principais
causas estdo a fibrose cistica, doengas infecciosas e imunodeficiéncias. Na faixa etdria pediatrica, existe uma escassez
de trabalhos sobre bronquiectasias nao fibrocis-ticas. Buscamos descrever caracteristicas epidemioldgicas, clinicas
e etioldgicas de criangas e adolescentes com bronquiectasias ndo fibrocisticas acompanhados em um servigo de
pneumo-logia pediatrica. Trata-se de um estudo transversal, descritivo de uma amostra de 72 pacientes menores de
18 anos, acompanhados no servico de pneumologia pediatrica de um hospital terciario vinculado ao Sistema Unico
de Saude (SUS), referéncia em pediatria para pacientes da capital e do interior do estado do Ceard. O diagnéstico foi
baseado em achados tomograficos. Houve predominio do sexo masculino (57%). Apesar da vasta maioria (90%) ter
iniciado os sin-tomas antes dos 5 anos de idade, menos da metade (45%) foi diagnosticada com bronquiecta-sias antes
dessa faixa etaria. A quase totalidade dos pacientes (97%) referiu tosse, 90% tinham expectoragdo e 80% referiram
dispneia. Todos os pacientes apresentaram crepitagdes na aus-culta. Os lobos mais frequentemente acometidos foram
os inferiores (23%) e a classificagdo predominante foi a cilindrica (65%). Dentre as etiologias, 39% foram de causa
ndo identificada seguidas por pds-infecciosas (28%) imunodeficiéncia (21%), provavel discinesia ciliar primaria (8%)
e sindrome aspirativa (4%). Concluimos que apesar do inicio precoce dos sintomas, houve retardo no diagndstico
das bronquiectasias. Foi elevada a proporg¢do de causas nao identifica-das e pds-infecciosas. Faz-se necessario maior
investimento destinado a ampliagdo de recursos diagndsticos nos centros de referéncia.
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Keywords: Abstract

Bronchiectasis, Bronchiectasis is bronchial dilatation, usually diagnosed by chest tomography. Among the main causes are cystic fibrosis,
Cough, infectious diseases and immunodeficiencies. In the pediatric age group there is a shortage of studies on non-cystic fibrosis
Tomography. bronchiectasis. We seek to describe epidemiological, clinical and etiological characteristics of children and adolescents
with non-cystic fibrosis bronchiectasis accompanied in a pediatric Pneumology service. This is a cross-sectional, descriptive
study of a sample of 72 patients under 18 years of age, followed up in the pediatric Pneumology service of a tertiary
hospital linked to the Unified Health Sys-tem, reference in pediatrics for patients in the capital and in the interior of the
state of Ceara The diagnosis was based on tomographic findings. There was a predominance of males (57%). Although
the vast majority (90%) started symptoms before the age of 5, less than half (45%) were diagnosed with bronchiectasis
before this age group. Almost all patients (97%) reported cough, 90% had expectoration and 80% reported dyspnea.
All patients presented crepitations in the auscultation. The most frequently affected lobes were the lowest (23%) and
the predominant classification was cylindrical (65%). Among the etiologies, 39% were of unidentified cause followed
by post-infectious (28%) immunodeficiency (21%), probable primary ciliary dyskinesia (8%) and aspiration syndrome
(4%). We concluded that despite the early onset of symptoms, there was a delay in the diagnosis of bronchiectasis.
The proportion of unidentified and post-infectious causes was high. Greater investment is needed to expand diagnostic
resources in reference centres.

INTRODUCAO As principais causas de bronquiectasias ligadas ao
hospedeiro sdo a fibrose cistica®, imunodeficiéncias, disci-
nesia ciliar, sindromes aspirativas, congénitas, obstrutivas®.

Em relagdo a microbiologia, a infecgdo é frequen-
temente polimicrobiana com predominio de Haemophi-
lus influenzae, Streptococcus pneumoniae e Moraxalla
catarrhalis. Outros agentes como Staphylococcus aureus,
Pseudomonas aeruginosa, Aspergillus e Mycobacterias
ndo tuberculosa sao raramente encontradas em criangas,
diferentemente da fibrose cistica®.

O tratamento das bronquiectasias deve ser realizado
de forma multidisciplinar com profissional fisioterapeuta,
nutricionista, enfermeiro e médico. O principal tratamento
farmacolégico consiste no uso de antibidticos como ma-
crolideos, quinolonas e beta-lactamicos. Vacinas contra
influenza e pneumococo também devem ser prescritas.
Os pais devem ser orientados também a evitar tabagismo
passivol?°,

Dada a heterogeneidade da etiologia e das carac-
teristicas do hospedeiro, o progndstico varia desde casos
leves a doenca fatal, ocasionada por obstrugao da via aérea,
infeccdo e faléncia respiratdéria com hipercapnia. Existem
casos em que as bronquiectasias sdo reversiveis com o
tratamento, mas essas criangas permanecem com maior
risco de desenvolverem novas bronquiectasias, devendo
ser regularmente acompanhadas®.

Observa-se que as bronquiectasias nao fibrocisticas
ainda sdo pouco estudadas em criangas e o seu manejo é
baseado em dados extrapolados de adultos e de pacientes
com fibrose cistica®®.

Diante da relevancia do tema para nossa realidade,
buscamos, através deste estudo, descrever caracteristicas
clinicas e achados tomograficos de criangas e adolescentes
com bronquiectasias nao fibrocisticas, acompanhadas no
servigo de referéncia em pneumologia pediatrica de um
hospital tercidrio vinculado ao Sistema Unico de Satde.

O termo bronquiectasia se refere a evidéncia de di-
latacdo brénquica irreversivel notada geralmente em uma
tomografia de tdérax'2. Caracteriza-se clinicamente pela pre-
sencga de tosse recorrente ou persistente, seca ou produtiva
associada a infec¢do e inflamacgdo das vias aéreas®. Existe uma
grande variacdo na prevaléncia global (0,2-735 casos para
cada 100.000 criancgas). Foi observado que, nos ultimos anos,
houve um declinio nessas taxas nos paises desenvolvidos e
um aumento nos paises em desenvolvimento#.

Bronquiectasias estdo entre as causas de doencgas res-
piratdrias cronicas que cursam com elevada morbimortalidade
nos paises de baixa e média renda’. Nesses paises, podem
ocorrer principalmente como complicagGes de doencas infec-
ciosas como pneumonia e tuberculose, relacionadas a baixas
condi¢Ges socioecon6micas da populagado.

No dmbito individual, estdo associadas a maior comprome-
timento da qualidade de vida tanto para os pacientes quanto para
os seus cuidadores, além de maiores gastos em satde®.

A patogénese da bronquiectasia é multifatorial. A prin-
cipal hipotese aceita é a de que existe um “circulo vicioso” onde
a agressao inicial (infecgdo viral e/ou bacteriana) em pulmdes
susceptiveis (resposta imune inata e/ou adaptativa deficiente)
leva a inflamacdo das vias aéreas, protedlise e oxidagdo com
consequente hipersecre¢do de muco e/ou hiper-reatividade, o
gue acarreta prejuizo no aparato mucociliar com maior susceti-
bilidade a infecgbes e/ou outras injdrias, com desenvolvimento
ou piora das bronquiectasias e assim suscessivamente’.

Atomografia computadorizada de alta resolugdo (TCAR)
do térax é o padrdo-ouro para o diagnéstico de bronquiecta-
sias, que podem apresentar sinais diretos como bronquiolo-
ectasias, e sinais indiretos como o padrdo de atenuagdo em
mosaico?. A literatura varia nos padrdes de normalidade para
o indice artéria/bronquio, sendo descrito indice >1 a 1,5,
reduzido para 0,8 na faixa etéria pediatrica®.

Residéncia Pediatrica; 2023: Ahead of Print.



Trata-se de um estudo transversal, descritivo, con-
duzido através da andlise de dados de prontuarios de uma
amostra de pacientes acompanhados no Servi¢co de Pneumo-
logia Pediatrica do maior hospital de referéncia em pediatria
do Ceard, vinculado ao Sistema Unico de Saude (SUS), que
atende criancas e adolescentes provenientes da capital e do
interior do estado.

Para ainclusdo, foram utilizados os seguintes critérios:
idade <18 anos e diagndstico de bronquiectasias na tomografia
de alta resolucdo (TCAR) do tdrax, utilizando a razdo bronquio/
arterial > ou =0,8, com ou sem a presencga de achados indi-
retos®. Foram considerados achados indiretos a presenca de
espessamento peribronquico, nddulos de baixa densidade,
atenuacdo em mosaico e impactacdo mucoide. A fibrose cistica
foi excluida do estudo apds confirmacdo diagndstica através
do teste do suor com ou sem o estudo genético. O diagndstico
de bronquiolite obliterante foi baseado em critérios clinicos
(historia prévia de pneumonia ou bronquiolite grave) e alte-
racGes tomograficas compativeis com doenga de pequena via
aérea afastados outros diagndsticos alternativos. Provavel
discinesia ciliar primaria foi considerada através de histdria de
sinusites/rinites/otites recorrentes, tosse produtiva crénica no
primeiro ano de vida, desconforto respiratério neonatal sem
causa aparente, em recém-nascido a termo ou ainda defeito de
lateralidade (situs inversus/heterotaxia). As imunodeficiéncias
foram diagnosticadas através de investigacdo imunoldgica e as
sindromes aspirativas por histéria de engasgos/regurgitacdes
frequentes ou retardo neuropsicomotor. A tuberculose foi
diagnosticada através de critérios clinicos e baciloscopia e/
ou cultura positiva para o bacilo de Koch.

A coleta de dados foi realizada por um Unico pesqui-
sador, no periodo de janeiro de 2016 a dezembro de 2018.

Foi utilizado um formulario semiestruturado contendo
as seguintes variaveis: sexo, idade do diagndstico e do inicio
dos sintomas, aspectos clinicos, etiologia, tipo e localizacdo
das bronquiectasias, nimero de tomografias realizadas no
seguimento. Os dados foram compilados por um banco de da-
dos do Excel sendo utilizado o programa estatistico StataCorp.

O trabalho foi submetido e aprovado pelo comité de
ética do hospital, parecer nimero 2.111.257.

Dos 72 pacientes estudados (Tabela 1), 57% eram do
sexo masculino. Quanto ao inicio dos sintomas, 22 (31%)
iniciaram no periodo neonatal, 23 (32%) durante o primeiro
ano de vida; 20 (28%) entre 1 e 5 anos de idade e apenas 7
(9%) apos os 5 anos. A média de idade ao diagndstico das
bronquiectasias foi de 7,4 (variacdo de 1-17 anos) com 32
(45%) pacientes diagnosticados antes dos 5 anos (Tabela 1).

Tabela 1. Caracteristicas clinicas.

Caracteristicas n=72
Sexo masculino - n (%) 41 (57)
Média de idade do diagndstico de bronquiectasias (anos) 7,4
Faixa etdria de idade do inicio dos sintomas (anos)

Periodo neonatal - n (%) 22 (31)
>28 dias e menos de 1 ano- n (%) 23 (32)
1-5anos - n (%) 20 (28)
>5anos - n (%) 7(9)
Idade do diagndstico de bronquiectasias

<l ano-n(%) 11 (15)
1-5anos - n (%) 21 (30)
>5anos - n (%) 40 (55)
Caracteristicas clinicas

Crepitagbes- n (%) 72 (100)
Tosse —n (%) 70(97)
Expectoragdo- n (%) 65 (90)
Deformidade toracica — n (%) 58 (80)
Sibilos - n (%) 50(60)
Dispneia - n (%) 17(19)
Febre intermitente - n (%) 12 (16)
Baqueteamento digital — n(%) 6(8)
Hemoptise - n (%) 6(8)
Cianose- n (%) 2(2)

Quanto ao quadro clinico, os sintomas mais prevalentes
foram a tosse, 70 (97%) pacientes, seguido por expectoragdo,
65 (90%), dispneia, 58 (80%), e febre intermitente, 12 (16%).
Hemoptise foi relatada em apenas 6 (8%) casos. Ao exame
fisico, todos os pacientes (100%) apresentaram crepitagdes a
ausculta pulmonar e 50 (60%) apresentaram sibilos. Deformi-
dade toracica foi evidenciada em 17(24%) e baqueteamento
digital em 6 (8%) pacientes (Tabela 1).

Em 28 (39%) pacientes da amostra, a causa das bron-
quiectasias ndo foi definida. Entre as causas identificadas, as
mais frequentes foram as de natureza pés-infecciosa: 20 (28%)
nas quais 13 (18%) foram diagnosticadas como bronquiolite
obliterante, 5 (7%) pds-tuberculose e 2 (3%) pds-pneumonias
prévias. Entre as outras causas tivemos 15 (21%) pacientes com
imunodeficiéncia, 6 (8%) com provavel discinesia ciliar primaria
e 3 (4%) com diagnostico de sindrome aspirativa (Tabela 2).

Quanto aos aspectos tomograficos, 33 (65%) das bron-
quiectasias foram classificadas como cilindricas, 16 (31%) cisti-
cas e 2 (4%) saculares. Quanto a localizagdo, os lobos inferiores
esquerdo e direito foram acometidos na mesma proporcao,
35 (23%). O lobo médio foi o segundo mais acometido, 34
(22%), seguido pelalingula, 26 (17%), lobo superior direito, 17
(11%), e lobo superior esquerdo, 3 (2%). Na maioria (65,3%)
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Tabela 2. Diagndstico de pacientes com bronquiectasias.

Causas n =72
Indefinida n (%) 28 (39)
Imunodeficiéncia n(%) 15 (21)
Bronquiolite obliterante n (%) 13 (18)
Discinesia ciliar primdria* - n (%) 6(8)
Tuberculose - n (%) 5(7)
Pneumonia- n (%) 2(3)
Sindrome aspirativa

Aspiragdo de corpo estranho- n (%) 1(1)
Disfagia- n (%) 1(1)
Aspiragdo de corpo estranho - n (%) 1(1)

*Diagndstico provavel.

dos casos, o envolvimento foi bilateral, envolvendo mais de
dois lobos principalmente nas bronquiectasias secundarias
a imunodeficiéncia (86,6%) e as de etiologia ndo definida
(60,7%). O envolvimento do lobo médio e lobos inferiores
esteve presente em todos os casos de provavel DCP. Os lobos
inferiores foram envolvidos em todos os casos de bronquiolite
obliterante, nos casos de imunodeficiéncia, 13 de 15 (87%), e
nas causas ndo definidas, 17 de 28 (61%) (Tabela 3).

Tabela 3. Classificagdo e localizagdo das bronquiectasias.

Causas n =72

Classificagdo

Cilindricas - n (%) 33 (64)
Cisticas - n (%) 16 (31)
Saculares - n (%) 2(4)
Localizagdo

Lobos inferiores* - n (%) 35(23)
Lobo médio - n (%) 34 (22)
Lingula - n (%) 26 (17)
Lobo superior direito 17 (11)
Lobo superior esquerdo 3(2)
Lateralidade

Unilateral n (%) 25(35)
Bilateral n (%) 47(65)

*Lobos inferiores esquerdo e direito foram acometidos na mesma proporgdo

Existem poucas publicagdes sobre bronquiectasias ndo
fibrocisticas na faixa etaria pediatrica.

O estudo busca descrever aspectos clinicos e tomogra-
ficos em uma amostra de pacientes acompanhados em um
ambulatério de Pneumologia Pediatrica do Hospital Infantil
Albert Sabin, vinculado ao Sistema Unico de Satude (SUS),
localizado em Fortaleza, estado do Ceara. Trata-se do maior
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hospital de referéncia em pediatria do estado que atende a
demanda composta por pacientes com patologias de média
e alta complexidade, referenciados da capital e do interior.

Houve uma ligeira predominancia do sexo masculino.
Estudos similares também mostraram predominio desse
mesmo sexo2,

A grande maioria dos pacientes, cerca de 90%, inicia-
ram os sintomas em uma idade muito precoce. Infelizmente a
falta de recursos diagndsticos em nosso servigo ndao permitiu
investigacdo de discinesia ciliar e nem de alguns tipos de
imunodeficiéncia. O acesso aos métodos diagndsticos mais
avancados tem permitido que tais patologias sejam cada vez
mais diagnosticadas®?, sendo que, em paises onde o casamento
consanguineo é elevado e onde existe centro de referéncia
especializado em estudo ciliar, a discinesia ciliar primaria tem
sido apontada como a principal etiologia para as bronquiecta-
sias ndo fibrocisticas em criangas?.

A média de idade do diagndstico das bronquiectasias
no nosso estudo foi de 7 anos, comparavel com a de outros
trabalhos realizados em hospitais terciarios de paises de alta,
média e baixa renda??¢, Acreditamos que o provavel atraso no
diagnéstico esteja relacionado a varios fatores, como auséncia
de suspeicdo da doenga, dificuldades no acesso aos servigos
de referéncia e escassez de exames diagndsticos de alto custo.

A tosse esteve presente em quase todos os pacientes
da amostra (97%). Na literatura em geral, a tosse produtiva é o
achado mais frequente de bronquiectasias'*¢*8, Dessa forma,
a presencga de sindrome supurativa pulmonar caracterizada
por tosse persistente e produtiva deve servir de alerta para o
diagnéstico de bronquiectasia, independentemente da faixa
etdria, sobretudo quando associada a presenca de crepitagdes
na ausculta, achado presente também em todos os pacientes
da nossa casuistica.

Na ultima década, a etiologia das bronquiectasias tem
mudado em virtude do maior acesso aos servigos de saude,
uso precoce de antimicrobianos para controle das infec¢Ges
bacterianas e de uma melhoria na cobertura vacinal para
doengas imunopreveniveis. Com isso, as bronquiectasias pos-
-infecciosas tém dado lugar a outras causas, principalmente
nos paises desenvolvidos, onde houve uma ampliagcdo de re-
cursos diagndsticos que permitiu com que as doengas de cunho
genético como imunodeficiéncias e discinesias fossem mais
diagnosticadas®®. No nosso estudo, as causas pds-infecciosas
predominaram e a bronquiolite obliterante foi a etiologia
mais frequente. Possivelmente esse achado é decorrente
das caracteristicas da amostra, composta em sua maioria por
uma populac¢do de baixa renda, de uma regido com grandes
disparidades sociais, em um pais em desenvolvimento.

Apesar de este estudo ter sido realizado em hospital
tercidrio de referéncia, em virtude da indisponibilidade de
exames para a investigacdo de discinesia ciliar, houve uma
alta proporc¢do de bronquiectasias de causa nao definida. A
frequéncia da etiologia das bronquiectasias variam entre os es-
tudos®®?, bem como a frequéncia de causas ndo definidas?*?.



Vdrios fatores contribuem para essas diferengas como o pe-
riodo, o local onde o estudo foi realizado e a disponibilidade
de recursos diagnésticos. Os resultados da presente casuistica
apontam para a necessidade de maiores recursos para pato-
logias raras que necessitam de tecnologias mais avangadas
para o diagndstico.

As bronquiectasias também foram classificadas de
acordo com o tipo e a localizagdo. As bronquiectasias cilin-
dricas predominaram nesta casuistica, o que poderia im-
plicar um progndstico melhor no médio e longo prazo com
o adequado manejo. O aspecto das bronquiectasias varia
com a evolucdo. Inicialmente sdo dilatagdes cilindricas de
brénquios subsegmentares que podem evoluir nos estagios
mais tardios para dilatagGes saculares. Com a evolugdo, os
bronquios vao tornando-se tortuosos e passam a ser preen-
chidos por material mucopurulento e as vezes hemorragico
que, se removido, expde uma mucosa edemaciada, necrética
e frequentemente ulcerada, podendo entdo evoluir para um
padrdo cistico®. Alguns estudos apontam que bronquiectasias
podem ser reversiveis com medidas terapéuticas precoces®*?’,
mas essas criangas devem ser regularmente acompanhadas,
uma vez que permanecem com maior risco de desenvolver
novas bronquiectasias?.

Houve predominancia do comprometimento em lo-
bos inferiores. Na literatura, as lesdes bronquiectasicas sdo
também mais comumente encontradas nos lobos inferiores,
principalmente o lobo inferior esquerdo, provavelmente
porque a depuragao mucociliar é prejudicada pela forca da
gravidade!**, A distribui¢do regional das bronquiectasias
estdo relacionadas a determinadas patologias. Por exemplo,
o comprometimento dos lobos inferiores é mais comum na
discinesia ciliar primaria, imunodeficiéncias e sindromes as-
pirativas. Na fibrose cistica, predomina os lobos superiores,
e nas infecgGes por micobactérias ndo tuberculosas ocorre
mais frequentemente o comprometimento do lobo médio e
lingula #1617,

O presente estudo teve outras limitagdes. Os dados
foram provenientes de prontuarios e, dessa forma, foram
identificadas incompletudes nas informagdes, principalmente
em relacdo ao perfil bacteriolégico das bronquiectasias, as
alteragGes funcionais e a qualidade de vida.

Em conclusdo, apesar de uma amostra proveniente de
um centro de referéncia, houve um atraso no diagndstico de
bronquiectasias. Ademais, foi alta a prevaléncia de causas ndo
definidas e de natureza pds-infecciosa. Dessa forma, sugerimos
um maior investimento destinado a ampliagdo de recursos
diagndsticos nos centros de referéncia. Faz-se necessaria a
instituicdo de protocolos especificos para investigacdo diag-
noéstica, tratamento e seguimento das bronquiectasias na faixa
etdria pediatrica adaptados a realidade local. A identificagdo
de fatores de risco modificaveis nos permitira, também, insti-
tuir medidas de prevengdo e manuseio terapéutico precoce e
adequado para as infecgdes respiratérias na infancia.
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