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Objetivo docente:

1. Revisar las complicaciones pulmonares mas frecuentes de la fibrosis quistica.

2. Recordar los signos radiologicos que de ellas se derivan sirviendonos para ello de
l0s parametros de la escala Bhalla.



Revision del tema:

INTRODUCCION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad multisistemica de base genetica causada
oor anormalidades en el gen regulador para la proteina de conductancio
fransmembrana de la FQ (CFTR), que genera una alteracion en el transporte de cloro
vy sodio conduciendo a secreciones espesas Yy Viscosas en bronquios, via biliar,
odncreas, intestino y fracto reproductivo.! La mayoria de los pacientes desarrollan
Mmanifestaciones clinicas que involucran a muchos o todos estos drganos.

La FQ es la enfermedad autosomica recesiva mas frecuente entre individuos de raza
blanca, con una frecuencia de aproximadamente 1/2.400 nacidos vivos.2 Conformo
la causa mas frecuente de insuficiencia respiratoria en las tres primeras decadas de la
vida, siendo el fallo respiratorio su principal causa de mortalidad. Los pacientes
afectos tienen secreciones espesas que en ocasiones conducen a la destruccion
oulmonar, malfuncidon gastrointestinal e insuficiencia exocrina.

Aungue se frata de una enfermedad sistemica, la enfermedad pulmonar progresiva
sigue siendo la principal causa de morbilidad y mortalidad para la mayoria de los
pacientes. Durante un curso de tiempo muy variable, que va desde meses hasto
décadas después del nacimiento, las personas eventualmente desarrollan infeccion
cronica del tracto respiratorio con una variedad caracteristica de flora bacterianag, o
gque conduce a Insuficiencia respiratoria progresiva e Insuficiencia respiratoria
eventual.2 Es por ello que el diagnostico precoz de las complicaciones pulmonares es
imprescindible en estos pacientes para la instauracion de un tratamiento que evite la
orogresion de la enfermedad. Este es el motivo por el cual nuestro trabajo se centro
en las complicaciones pulmonares de la fibrosis quistica.
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IMPORTANCIA DE LA TOMOGRAFIA EN LA FQ

Los parametros de funcion pulmonar han sido utilizados en la mayoria de los estudios
terapéuticos realizados hasta la fecha. Debido a los avances en el tratamiento de o
FQ, estos pardmetros han disminuido significativamente su sensibilidad como criterios
de valoracion en estudios clinicos. Sin embargo, la tomografia computarizada (TC) en
l[a FQ es capaz de idenftificar cambios pulmonares estructurales, como brongquiectasias
o afrapamiento aereo, motivo por el que se han ido desarrollondo sistemas de
ountuacion basados en TC con el fin de cuantificar de manera sistematica dichas
alteraciones estructurales.=

Se han realizado estudios clinicos basados en puntuaciones de TC como pardmetro
de resultado, los cuales sugieren firmemente que la puntuacion de la TC es mas
sensible que las pruebas de funcidn pulmonar para la deteccion de progresion de
enfermedad en la FQ.2

Asi, la TC se muestra como el método de imagen de eleccidon para el diagnostico,
evaluacion y supervivencia de la afectacion pulmonar en pacientes con fibrosis
quistica.

ESCALA DE BHALLA

Para el seguimiento de la evolucion del dano pulmonar en los pacientes con fibrosis
quistica se han desarrollado distintos sistemas de clasificacion o puntuacion mediante

la radiografia simple de torax y la tomografia computarizada de alta resolucion
(TCAR).

Uno de los sistemas de clasificacion mediante TCAR mds empleados es el propuesto
oor Bhalla [Tabla 1] en 1991, que facilita la evaluacion de la gravedad y la evolucion
de estos pacientes en funcion de los distintos hallazgos radiologicos.

Enfre los pardmetros de dicha escala se encuentran las bronquiectasias,
engrosamiento peribronguial, tapones mucosos, brongquiectasias saculares o abscesos
parenguimatosos, bullas, enfisema, consolidaciones y atelectasias.
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Tabla 1. Sistema de puntuacion de Bhalla.

Este sistema permite comparar las imagenes en diferentes momentos de |o
enfermedad de una forma objetiva, permitiendo cuantificar la evolucion de la
afectacion estructural pulmonar en un paciente o compararla entre los pacientes
sometidos a distintos tratamientos o con distinta evolucion clinica.é

El score parte de una puntuacion maxima de 25 puntos, a partir de la cual se restan
los puntos alcanzados en las diferentes categorias en funcion de los hallazgos
obtenidos en la TC. De este modo, una puntuacion final de 25 seria la situacion optima
desde el punto de vista radioldgico, mientras que cuanto mas bajo sea el resultado,
oeor serd la situacion pulmonar del paciente.

Cada apartado se puntua con valoraciones de 0, 1, 2 0 3 puntos, de menor a mayor
afectacion o severidad de las lesiones, otorgando el valor 0 ante la ausencia de la
variable en el estudio. No obstante, conviene destacar que las dos ultimas variables -
enfisema y atelectasias/consolidaciones- tan solo disponen de una puntuacion
MAaxima de 2 puntos.

Como resultado de la aplicacion de dicha escala, se obtiene una puntuacion final
que permite valorar la situacion pulmonar de un mismo paciente a lo largo de la
evolucion de su enfermedad o comparar distintos pacientes entre si en estudios
epidemiologicos.e
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APLICACION ILUSTRADA DE LA ESCALA DE BHALLA

Enfre los hallazgos mas frecuentemente encontrados en pacientes con afectacion
oulmonar por FQ encontramos el atrapamiento aéreo seguido de bronguiectasias,
tapones mucosos, consolidaciones y quistes/bullas.”

Para revisar e ilustrar dichos hallazgos, nos hemos servido de casos de pacientes con
diagnostico de FQ recogidos de |la base de datos de nuestro complejo hospitalario,
desde el 2010 hasta el 2019. Para ello, han sido seleccionadas imdagenes de dichos
casos aplicando sobre ellas los criterios radioldgicos para la complicacion de su
patologia de base.

A contfinuacion se describen los paradmetros a tener en cuenta en la aplicacion de la
escala de Bhalla:

« ENGROSAMIENTO PERIBRONQUIAL: Reversible en exacerbaciones agudas.g Visibles
en estadios tempranos de la FQ debido a la inflamacion cronica del tracto
respiratorio. Traducen dano estructural continuado y son de cardacter progresivo,
siendo por ello importante la medicion del grosor parietal seleccionando vias
cortadas transversalmente para conseguir una mayor precision.?2 En funcion de su
grosor disfinguimos grados:

» MEDIO: Engrosamiento similar al diametro del vaso acompanante [Fig. 1].

» MODERADQO: Engrosamiento entre 1 y 2 veces el didmetro del vaso
acompanante [Fig. 2].

» GRAVE: Engrosamiento mayor al doble del didmetro del vaso acompanante.

« BRONQUIECTASIAS: Irreversibles. Consisten en dilatfaciones anormales y permanentes
de la via aérea y constituyen el sello distintivo de la FQ, donde tipicamente afectan
a lobulos superiores. 'V El didmetro fransversal de la luz permite su clasificacion en tres
tipos en funcidn de la severidad de las mismas [Fig. 3].

» MEDIA: Luz discretamente mayor al diametro de la arteria acompanante.

» MODERADA: Luz el doble o el triple gue el didmetro de la arteriac acompanante
[FIg. 4].
» GRAVE: Luz mas del triple que el diametro de la arteria acompanante.
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- EXTENSION DE LAS BRONQUIECTASIAS: En funcidn del nUmero de segmentos
oulmonares afectados, distinQuimos:

» LEVE: 1 a 5 segmentos.
» MODERADA: 6 a 9 segmentos.
» GRAVE: Mds de 9 segmentos.

- EXTENSION DE LOS TAPONES MUCOSOS: Reversibles. Aparecen debido a la
alteracion del movimiento ciliar y a la produccion de secreciones espesas, VY
pueden ser obstructivos © no obstructivos. Como resultado de la obstruccion de la
via aérea distal, el atrapamiento aéreo manifiesto mediante un patron en mosaico
es una hallazgo precoz y habitual, a veces irreversible [Fig. 2, 3, 5 y 6].12 Las
bronquiectasias y el engrosamiento peribronguial son signos asociados de iguadl
manera al dano cronico ocasionado por los tapones mucosos.'t En funcion del
numero de segmentos pulmonares afectados por los tapones, distinguimos:

» LEVE: 1 a 5 segmentos.
» MODERADA: 6 a 9 segmentos.
» GRAVE: Mds de 9 segmentos.

« GENERACIONES BRONQUIALES IMPLICADAS POR TAPONES Y BRONQUIECTASIAS: La
disposicion mas o menos periféerica de las lesiones puede ser de ayuda para valorar
la extension cuando resulta dificil seguir todas las ramificaciones bronqguiales.2

> LEVE: Alcanzan la 4° generacion.
» MODERADA: Alcanzan la 59 generacion [Fig. 3].

» GRAVE: Alcanzan la 6% generacion [Fig. 4, Sy 6].

« BULLAS: Irreversibles. Mas frecuentes a nivel subpleural y de localizacidon en vértices
oulmonares. Su division es en funcion del numero de las mismas:

» LEVE: Afectacion unilateral y en numero menor a 4.

> MODERADA: Afectacion bilateral y en numero menor a 4.
» GRAVE: NUmero mayor a 4 [Fig. 7].

« ENFISEMA: rreversible. Debido a la obstruccion cronica de la via aérea se genera un
agrandamiento permanente de los alveolos y una destruccion de la pared alveolar
que conduce a la aparicion de enfisema. Su severidad se clasifica en funcion del
numero de segmentos pulmonares afectados:

» LEVE: 1 a 5 segmentos.
» GRAVE: Mds de 5 segmentos.




Debido a la patologia quistica pulmonar derivada de la aparicion de bullas vy
enfisema, el neumotorax secundario espontaneo [Fig. 8 9 y 10] es uno
complicacion a tener en cuenta en pacientes con FQ, cuya presentacion clinica
serad variable dependiendo de la severidad del mismo, pudiendo ser desde
asinfomatico hasta ocasionar un peligro vital con disnea grave, taquicardia €
hipotension. Se cree que el neumotdrax se desarrolla cuando los tapones
MUCOSOS generan un aumento critico de la presion alveolar gue supera a la
oresion intersticial, con la consecuente salida del aire de los alvéolos vy
oerforacion hasta el espacio pleural. !l

 ATELECTASIAS Y CONSOLIDACIONES: Se dividen en dos grados de severidad:

» LEVE: Afectacion subsegmentaria [Fig. 2].

» GRAVE: Afectacion segmentaria o lobar.

Los I0bulos superiores son los mas afectados en las atelectasias secundarias a la
FQ vy se cree que los tapones mucosos tienen un papel central en la fisiopatologia
de este proceso. Y

En cuanto a las consolidaciones, es frecuente detectar una colonizacion
endobronquial cronica por una variedad de microorganismos caracteristicos
como P. aeruginosa, S. aureus o B. cepacia, siendo imposible diterenciar estos
organismos mediante pruebas radiologicas. ¥

Asimismo, mulfitud de ofras especies pueden generar exacerbaciones agudas o
modo de neumonias, siendo habituales entre ofras:

o Aspergillus fumigatus: El espectro de la enfermedad pulmonar relacionada
con este hongo incluye la aspergilosis broncopulmonar alergica (ABPA) [Fig. 11
v 12], el aspergiloma y la aspergilosis necrotizante cronica (tambieén conocido
como aspergilosis semiinvasivay.

o Micobacterias no tuberculosas (MNT): Mycobacterium avium intracellulare vy
Mycobacterium abscessus [Fig. 13 y 14] son las especies mas prevalentes de
micobacterias no tuberculosas en la FQ. Las MNT pueden generar desde
colonizacion saprofaga simple hasta infecciones pulmonares graves vy
orogresivas. 2




CONCLUSION

Para los casos de pacientes con FQ recogidos en nuestro complejo hospitalario entre
2010 y 2019, los hallazgos radiologicos pulmonares mas observados coinciden en
frecuencia con los articulos bibliograficos de referencia, siendo el atrapamiento aereo
el signo mas habitual, seguido de bronquiectasias, tapones mucosos, consolidaciones
vy quistes/bullas.’

En nuestra experiencia, la escala de Bhalla se muestra como un recurso de importante
valia qgue permite una valoracion objetiva de la afectacion pulmonar secundaria a FQ
gracias a la aplicacion de parametros cuantificables mediante imagen, siendo

Importante el entrenamiento y la experiencia en su Uso para una correcto manejo de
| MiIsma.

Asl, la TC de torax se presenta como una herramienta indispensable en la evaluacion
del dano pulmonar en pacientes con FQ, siendo el marcador mads sensible y precoz
de las alteraciones estructurales, o que refleja, junto a su implicacion prondstica, o
importancia del reconocimiento de los pardmetros radioldogicos que aqui se exponen.



Fig. 1. En campos pulmonares se visualizan dreas de afectacion intersticial en punto-
raya (flecha amarilla) que sugieren la existencia de bronquiolitis en LM, LID y lingula.
AsSIMISMO, se aprecia un engrosamiento peribronquial de severidad media [1 punto]

con dilatacion luminal.

Fig. 2. En campos pulmonares se aprecia un patron de perfusion en mosaico que deja
areas bien definidas de diferente atenuacion en relacidon con su condicion de FQ. Se
visualiza ademads una atelectasia subsegmentaria [1 punto] con broncograma aéreo
situada en [6bulo medio (flecha amarilla), asi como un engrosamiento peribronguial

generalizado de severidad moderada [2 puntos] (flechas rojas).
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Fig. 3. Misma paciente que la figura anterior, escogiendo un corte mas superior del
Mmismo estudio, que refleja la presencia de numerosas bronquiectasias (flechas
amarillas) de severidad media, moderada y algunas graves situadas en |obulos
superiores junto a tapones mucosos (flechas rojas). Las bronquiectasias mas perifericas
visualizadas en hemitorax derecho corresponden con 2 puntos en la extension de las

generaciones bronquiales.

Fig. 4. Patron de consolidacion alveolar con pérdida de volumen y presencia de
Multiples bronquiectasias de severidad moderada gue forman una imagen “en panadl
de abejas”, de predominio en LSD. Las bronquiectasias mads perifericas en LSD se
valoran con 3 puntos en la extension de las generaciones bronquiales. Obsérvese |a
calcificacion de la pared de los bronquios principales con evidente dilatacion de la

luz esofdgica.




Fig. 5 y 6. En campos pulmonares se visualizan dreas de afectacion intersticial en
ounto-raya (flecha amarilla) que sugieren la existencia de bronquiolitis en LM, LID vy
iIngula. Asimismo, se aprecia un engrosamiento homogéneo de las paredes
bronguiales con dilatacion de su luz. Apréciese la bronquiectasia mas distal visible en
el corte en LID (flecha azul), correspondiendo con 3 puntos en la extension de

generaciones bronquiales.
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Fig. 7. Presencia de mas cuatro bullas enfisematosas de predominio paraseptal en
|Obulo superior derecho (flechas amarillas) en un paciente con insuflacion de ambos
hemitorax por FQ, asignando 3 puntos para el numero de bullas en la escala de

Bhalla.
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Fig. 8. En hemitorax derecho se visualiza un neumotorax loculado de importante
cuantia en paciente con FQ, con presencia de fractos fibrosos (flechas amarillas) que
o dividen en distintos compartimentos independientes, reduciendo el volumen
oulmonar aproximadamente un 50%. Ademads, se visudlizan adenopatias hiliares
bilaterales (flechas rojas).

Fig. 9 y 10. Se representan dos cortes de un mismo estudio de paciente con
complicaciones por FQ. En la figura de la izquierda se visualizan multiples
bronguilectasias, bullas subpleurales y engrosamientos de septos (flecha amarilla) de
manera bilateral junto a dreas de consolidacidon en vertiente posterior de lobulos
superiores y regiones en vidrio deslustrado; hallazgos en relacidon con proceso
INfeccioso anadido. En la figura de la derecha se visualizan ambas bases del estudio,
observando un evidente neumotorax circunferencial de predominio basal con fractos
fibrosos que se extienden desde |la pleura visceral hasta la parietal.



Fig. 11 y 12. En la figura de la izquierda se visualiza en LID adyacente a la cisura mayor
una extensa consolidacion con broncograma aéreo y multiples imdagenes aéreas en
su interior en relacion con neumonia cavitada asociada a fase aguda de ABPA. La
afectacion lobar le concede 2 puntos en la escala de Bhalla. En un TC de control a los
3 meses se observa la resolucion de la condensacion en forma de grandes

bronquiectasias quisticas “en dedos de guante”.

Fig. 13 y 14. Se representan dos cortes a distinfos niveles de un TC en paciente
inMunodeprimida con complicacion pulmonar por FQ. En la figura de la izquierda se
aprecia unas imagenes nodulares con ramificaciones lineares en “Y" conformando un
oatron en “arbol en brote” (flechas amarillas). En la figura de la derecha se observo
en LIl una consolidacion de 1 cm de morfologia pseudonodular con presencia de halo
en vidrio deslustrado (flecha roja). Estos hallazgos en conjunto estaban en relacion
con una colonizacion cronica por SAMR con sobreinfeccion por M. abscessus. La
afectacion subsegmentaria de la consolidacion se corresponde con 1 punto en al

escala de Bhalla.
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