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Definicié de bronquiectasis

Fisiopatologia
Prevalenca

Etiologia

Sospita diagnostica
Clinica

Exploracio

Proves complementaries
Diagnostic

Gravetat i pronostic
Controls

[d Tractament des d’atencié primaria:
[d Etiologic

a.

Tractament infeccio inicial

b. Tractament infeccio cronica

c. Tractament exacerbacio segons
SEPAR

d. Tractament exacerbacié NICE

e. Macrolids

f. Corticoides
inhalats/broncodilatadors

g. Rehabilitacio

h. Mucolitics

i. Vacunes

[d Vacunes

(1 Comorbilitats

[d Maneig multidisciplinar
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Pensem...

Quina penseu que és la definicio de bronquiectasi?

£ 13
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DEFINICIO DE BRONQUIECTASIS

Dilatacions anormals i irreversibles dels bronquis i

bronquiols.
Malaltia inflamatoria cronica

Degut a destruccido de muscul i teixit connectiu elastic,
amb alteracid de I’epiteli ciliar per diferents causes.

Obstruccié-inflamacié-infeccid: eix patogenic de les BQ




FISIOPATOLOGIA

Factor etiologic: Inflamacid/Infeccions
Infiltracié neutrofilica —)JV

Dany ipitelial

Destruccio paret Colonitzacio

4 bacteriana
Dilatacio bronquial

Alteracio ciliar

1

Retenciod secrecions
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FISIOPATOLOGIA

: e Contenen
Vies )
S cumuls de
respiratories ;
material

dilatades ,
purulent espés

e Obliterades per

N e Substituides per
eriferiques o
i ! teixit fibros.
- @
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Pensem...

Ill

Quants pacients podeu tenir al “cupo” afectats de

bronquiectasis?

Quines poden ser les causes de la bronquiectasi?
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EPIDEMIOLOGIA

Prevalenca real desconeguda
Estimacio: 42-566 casos/100.000 hab
-Més freqgiients en dones. (63-68%)
-Més freqgiient a majors edats.

* Nova Zelanda: 3.7/100.000 habitants

* EUA:
— de 18 fins a 34 anys: 4,2/100.000 habitants
— més de 75 anys: 272 per 100000 habitants

Més recent va trobar una prevalenca de 227 / 100.000 hab en homes i de 309 /
100.000 hab. en dones, xifres que s’igualaven en els majors de 80 anys, situant-
se en aproximadament 1.100 / 100.000 habitants
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PREVALENCA

Field® Reino Unido 48/10.000 h 1940 Infancia
Field*” Reino Unido 10/10.000 h 1960 Infancia
Bilton y Jones* Reino Unido 1,3/1.000 h 1953 General
Taang y Tipoe'/ Chang et al.* Australia 1/6.000 niios 2002 Infancia
Twviss et al.™ Nueva Zelanda 3,7/100.000 h 2001-2002 < 15 afios
Siynijikangas et al.¥ Finlandia 2,7/100.000 h 1982-1992 General
Singleton et al.™* Alaska, maories, islas del Pacifico Sur 14,7/100.000 h 2000-2004 Indigenas, infancia
Singleton ec al™* Pacifico Sus 17,8/100.000h | 2000-2004 | Indigenas, infancia
Seitz et al. / Joish et al.” EE.UU. 52/10.000 h 2001 General

| Seitz et al. / Joish et al.” EEUU. 42/100.000 h 2001 18-34 afios
Seitz et al. / Joish et al.” EE.UU. 271,8/100.000 h 2001 > 75 afios
Bilton y Jones* Paises del norte de Europa 1,5/100.000 h 2011 General
Wanad China 23/100.000 h 2014

s} %0 (AMFiC
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e Desconeguda (50%)
e Post-infecciosa (10-32%)

O Post-pneumonia

O Infeccions infancia: adenovirus, influenza, xarampio,

Bordetella pertussis
o TBC i micobacteris no-TBC

e MPOC(10%) (29-50% de MPOC greu tenen bronquiectasis)

® Asma (20-30% en asma greu tenen bronquiectasis)

3%t~ CAMFIC



Deficit alfa-1-antitripsina

Aspergil-losis broncopulmonar al-lergica
Obstruccié mecanica: cossos estranys, tumors, adenopaties, taps moc...
ID: malnutricio, VIH, hipogammaglobulinemia

Fibrosi Quistica

Discinesia ciliar primaria: 50% amb Sd Kartagener (bronquiectasis +
sinusitis + situs inversus)

Inhalacio gasos toxics

Aspiracions: RGE, disfagia neuromotriu

.;i" %o CAMFiC



Comparativa de etiologias de bronquiectasias

Estudios Pasteur et al.™ King et al.” Shoemark et al.** Anwar et al.”
Afo 2000 2006 2007 2013

n 150 103 165 189
Idiopiticas 53% 74% 5% PR
Postinfecciosas S~ 29% 10% 32% 24%
ABPA T 4% 2% T
Déficit de inmunoglobulinas 8% » 7% 2%
Déficit de IgG < 1% 9% - 1%
Artritis renmatoide 3% 2% 2% 0%
Colitis ulcerosa 1% - 3% 5%
Fibrosis quistica 3% - 1% 1%
Discinesia ciliar 1% 1% 10% 2%
Sindrome de Young 3% 1% 3% 1%
Aspiracién 4% . 1% 2%
Panbronquiolitis < 1% - 2% -
Defectos congénitos < 1% - - -
DAIAT - - - 204

204 Infeccidn
Otize comen : : ko 300 EPOC

ufias amarillas

n: mimero de pacentes estudiados; ABPA: aspergilosis broncopulmonar alérgica; [DATAT: déhcit de ol antitripsina




Sociedad Espafiola A R C H IVUS DE r I.!m:mneumnlugia
- Aeumabot Bronconeumologia ——
¥ Cirugia Toracica i il
SEPAR [ 2
www.archbronconeumaol.org
Original
Etiologia de las bronquiectasias en una cohorte de 2.047 pacientes. @mwmm

Analisis del registro historico espanol

Casilda Olveira®*, Alicia Padilla®, Miguel-Angel Martinez-Garcia“, David de la Rosa“,
Rosa-Maria Giron®, Montserrat Vendrell®, Luis Mé.iz?,_ Luis Borderias”, Eva Polverino’,
Eva Martinez-Moragon’, Olga Rajas”, Francisco Casas', Rosa Cordovilla™ y Javier de Gracia™

Estudio etiologico prospectivo, 2.047 pacientes de 36 centros. Edad media 64,9 afos (54,9%
mujeres).

La etiologia s’identifica en el 75,8% dels casos:
Postinfecciosa: 30%;
Fibrosis quistica: 12,5%;
Inmunodeficiencies: 9,4%;
EPOC: 7,8%;
Asma: 5,4%;
Discinesia ciliar: 2,9%
Malalties sistémicas: 1,4%.

Les bronquiectasis idiopatiques predominen en dones no fumadores i s’associa a una millor
funcidé pulmonar, major index de massa corporal i menor frequéncia d’infeccio per
Pseudomona aeruginosa que las de causa conocida.

Arch Bronconeumol. 2017;53(7):366—374



Pensem...

Quan sospitarem que un pacient te bronquiectasi?
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Sospita diagnostica

e Sospita clinica

— Tos i expectoracio cronica

— Hemoptisis

— Infeccions de repeticio

— Dispnea

— Exploracio fisica: Poden haver estertors, presencia
acropaquies o caquexia i/o insuficiéncia cardiaca
en processos avancats




Sospita diagnostica

» Sospita radiologica

= Signe del “rail de tren”
=) Signe de I"”anell de segell”

Imatges quistiques,
nivell hidroaeri

— Peérdua de volum o
atelectasies

.} Impactacio de moc
— Altres

. societat catalana de medicina
familiar i comunitaria



Sospita diagnhostica

* Sospita microbiologica: presencia de
microorganismes potencialment patogens en

cultius d’esput: pseudomona aeruginosa, H.
influenzae, etc

* Malalties extrapulmonars que poden donar
BQ




CLINICA

Inicialment molt silent, pot passar desapercebuda.

La majoria de pacients presenten Tos cronica (41-100%) i
expectoracio cronica (46-76%) o intermitent (20-38%) que pot ser
mucosa, mucopurulenta o purulenta.

Al cap d’uns anys podria evolucionar a fases més avancades de
dispnea (72-83%), astenia (43%) anorexia i perdua de pes amb
hemoptisi (30-50%) i sinusitis




Hi ha dades cliniques que ens poden orientar sobre |la etiologia:

Simptomes via aerea superior:

— rinorrea, obstruccio nasal, anosmia: asma bronquial.

— sinusitis, otitis: fibrosi quistica, discinesia ciliar

Simptomes digestius:

— pirosi, diarrea, rectorragia: RGE, M. inflamatoria intestinal,
fibrosi quistica, deficit alfa-1-antitripsina.

Artralgies i/o mialgies: connectivopaties, artritis reumatoide

Infeccions de repeticido: immunodeficiencies

Hepatopatia: deficit alfa-1-antitripsina

Ull sec: Sdr. Sjogren



EXPLORACIO

Pot ser normal

Estertors crepitants (70%), roncus i/o sibilancies (34%)

En exacerbacions augment del volum de |'esput purulent i sovint
hematic i por apareixer febre.

En fases avancades: Acropaquies (2%), caquexia, cianosi i
finalment cor pulmonale.

aaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaa
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Pensem...

Quines exploracions complementaries sol:licitareu?
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TC de torax d’alta resolucio (si no el té)

Cultiu d’esput (bacteries, micobacteries, fongs)

Funcionalisme pulmonar (espirometria i test
broncodilatador, volums, difusio)

Analitica (velocitat de sedimentacio globular,
hemograma, proteina C reactiva, proteinograma,
inmunoglobulines)



Patro or: TCAR (TAC d’alta resolucio)
Sensibilitat TCAR: 96%
Sensibilitat TC: 60-80%

Sensibilitat Rx Torax: 43-73%




Tomografia computarizada de alta resolucion

Aumento del didmetro de la luz del bronquio respecto al del vaso acompanante: A. Bronguiectasias cilindricas (signo del anillo);
B. Bronquiectasias guisticas; C. Visualizacién de un bronquio a menos de 2 cm de la pleura parietal;
D. Engrosamiento de la pared bronquial; E. Falta de afilamiento del bronguio.

’E?ﬁ' CAMFiC



Sospita clinica+ TC amb BQ = Diagnostic de BQ

) SR
2 U

CAUSA ETIOLOGICA?



Infecciones respiratorias o hemoptisis de repeticion, expectoracion cronica o Rx de torax sugestiva

SOSPECHA DE BRONQUIECTASIAS

I

TC alta resolucion

Cultivo esputo (bacterias, micobactarias, hongos. )+ PFR (espirometria, volimenes y DLCO) + Analitica (VSG, hemograma, PCR, proteinograma, Igs G.A ME,)

¢

Diagnéstico: M.congénitas, raqueobroncomegalia, Situs inversus, obstrucdion bronquial.

Sospecha: déficit o-antitripsina, ABPA, MNT, inmunode fickendas primarias.

+ Historia familiar
+ Edad de aparicion de los sintomas

+ Antecedents de infeccidn (sarampidn, toslerna, adenovirus, micobaterias,
posterior

+ Susceptibilidad a infecciones: otitis, sinusitis, meningitis, neumonias de
repeticion, diameas, etc.
+ Enfermedades asociadas: intestinales (coltis uicerosa, E.Crohn), sistémicas

(Areumatoide, LES Sd.Sjpgren, elc), asma, EPOC
(FEV1 <50%, agudizadomes)

+ Inhalacion de toxMo0s.

+ Aspiracion: reflujo gastroe sol agico, disfagia

* Factores de riesgo inmunodeficienda secundaria: VIH, quimioterapia,
trasplante, neoplasia hematoldgica

+ Infertilidad

+ Pancreatitis recurmente

* Clinica de hipemeactividad bronguial

+ Rinosinusitis, altemadon olfato.

E.FISICA: Ufias amarillas

SOSPECHA CLINICA
» Inmunode fickenda: Infecciones de
repeticion, rinosinusitis, diameas,

+ FCr Historia familiar, sinusitis,
infertiidad, diabetes, pancraatitis,

= Déficit o= 1antitripsina: Enfisema,

hepatopatia

dextrocardia

* Refiujo gastroesotagico: Hernia

+ Dbstruccion bromgu ial
+ Panbronquinlitis difusa: Asidticos

disminucion gammaglobulinas o IgG, Ao
M

colonizacién bronguial por 5.aureus, ABPA

= ABPA: Asma, BQ centrales, IgE elevada

= DCP: Otitis, rinosinusitis, infertilidad,

hiatus,gastrectomia trasplante pulman
» Infeccion micobacterias: TC compatible

sinusitis, obstruccibn flujo aémeo progresiva,
hiperinsuflacion pulmonar, drbol en brote.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS
Estudio Inmunoldgico :
-Subclases IgG y producdon de Ac especificos
-nmunidad colular.
VIH si factor de fiesgo.

Prueba sudor, estudio genético, diferencia
potencial nasal, esparmiograma.

IgE & IgG Aspergilflus fumigatus, prick
Aspergilus.

Fenotipo. Niveles de a-1antitripsina

Oxido nitrico nasal. Batido diiar, ultrasstructura
ciliar, gammagrafia de motiidad dliar con
albamina marcada con Tc. Espemiograma

pHmetria, manometria, TEGD

PPD, IGRA, 2 muesiras respiratorias con MNT
Broncoscopia

Biopsia pulmonar

No sospecha clinica: descartar: inmunodeficiencias con déficit de produccion Ac, reflujo
gastroesofagico, ABPA, micobacterias ambientales, FQ, DCP, déficit a-1 antitripsina.




SOSPECHA DE BRONQUIECTASIAS

Infecciones respiratorias o hemoptisis de repeticion, expectoracion cronica o Rx de torax sugestiva

I

+ Edad de aparicion de los sintomas

+ Antecedents de infeccidn (sarampidn, toslerna, adenovirus, micobaterias,
posterior

+ Susceptibilidad a infecciones: otitis, sinusitis, meningitis, neumonias de
repeticion, diameas, etc.

+ Enfermedades asociadas: intestinales (coltis uicerosa, E.Crohn), sistémicas
(Areumatoide, LES Sd Sjpgren, elc), asma, EPOC
(FEV1 <50%, agudizadomes)

+ Inhalacion de toxMo0s.

+ Aspiracion: reflujo gastroe sofagico, disfagia

* Factores de riesgo inmunodeficienda secundaria: VIH, quimioterapia,
trasplante, neoplasia hematoldgica

+ Infertilidad

+ Pancreatitis recurmente

* Clinica de hipemeactividad bronguial

+ Rinosinusitis, altemadon olfato.

E.FISICA: Ufias amarillas

N\ /

+ FCr Historia familiar, sinusitis,
infertiidad, diabetes, pancraatitis,

hepatopatia

dextrocardia

* Refiujo gastroesotagico: Hernia

+ Dbstruccion bromgu ial
+ Panbronquinlitis difusa: Asidticos

disminucion gammaglobulinas o IgG, Ao
M

colonizacién bronguial por 5.aureus, ABPA
= ABPA: Asma, BQ centrales, IgE elevada

= Déficit o= 1antitripsina: Enfisema,

= DCP: Otitis, rinosinusitis, infertilidad,

hiatus,gastrectomia trasplante pulman
» Infeccion micobacterias: TC compatible

sinusitis, obstruccibn flujo aémeo progresiva,
hiperinsuflacion pulmonar, drbol en brote.

TC alta resolucion
SpU micobactarias, hongos. )+ PFR (espiromatria, volimenes y DLCO) + Analitica (VSG, hamograma, PCR, proteinograma, Igs G.AME.)
Di tico: M.congénitas, traquecbroncomegalia, Situs imversus, ob cidn bronguial.
cha: déficit a-antitripsina, ABPA, MNT, inmunodeficiendias primari
HISTORIA CLINICA SOSPECHA CLINICA PRUEBAS DIAGNOSTICAS
» Inmunode fickenda: Infecciones de Estudio Inmunoldgico :
= Historia familiar repeticion, rinosinusitis, diameas, -Subclases IgG y producdon de Ac especificos

-inmunidad celular.
VIH si factor de fiesgo.

Prueba sudor, estudio genético, diferencia
potencial nasal, esparmiograma.

IgE & 1gG Aspergillus fumigatus, prick
Aspergilus.

Fenotipo. Niveles de a-1antitripsina

Onxido nitrico nasal. Batido ciliar, ultrasstructura
ciliar, gammagrafia de motiidad dliar con
albamina marcada con Tc. Espemiograma

pHmetria, manometria, TEGD

PPD, IGRA, 2 muesiras respiratorias con MNT
Broncoscopia

Biopsia pulmonar

specha clinica: descartar: inmunodeficiencias con déficit de produccion Ac, reflujo
gastroesofagico, ABPA, micobacterias ambientales, FQ, DCP, déficit a-1 antitripsina.




Pensem...

Quines variables individuals penseu gque s'han relacionat amb un pitjor
pronostic de les bronquiectasis ?
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GRAVETAT | PRONOSTIC

~ Diferents variables individuals s'han relacionat amb un pitjor pronostic de
les bronquiectasis:

 Edat
« Baix index de massa corporal [IMC]
* Dispnea

« Quantitat i purulencia de I'esput

* Major obstrucci6 al flux aeri

« Nombre de lobuls afectats

« Exacerbacions

« Inflamacio sistemica

« Comorbiditats (com la malaltia pulmonar obstructiva cronica [MPOC])

« Colonitzacio / infeccié bronquial cronica per microorganismes
potencialment patogens




GRAVETAT | PRONOSTIC: historia natural i parametres

que marquen la gravetat

Inflamacién
bronguial

Colonizacién/infeccién
crénica
Pseudomonas aeruginosa

& "
sl % (AMFiC
L)
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GRAVETAT | PRONOSTIC

Diferents variables individuals s'han relacionat amb un pitjor pronostic de les
bronquiectasies

Edat =—>2=>70 anys

Baix index de massa corporal [IMC< 18,5) X—>—

Dispnea (MRC) >»——>Risc d'exacerbacions greus

Major obstruccid al flux aeri  ss——-Risc d’exacerbacions

Quantitat i purulencia de I'esput »»——>-Empitjorament Qualitat de vida

aaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaa
familiar | comunitaria




GRAVETAT | PRONOSTIC

» Inflamacio sistemica ( elastasa, mieloperoxidasa,
— (IL)-6, IL-8, TNF-a en la via aérea i augment de marcadors inflamatoris
sitemics VSG, Prot C, fibrinogen...) que marquen major gravetat

— de la malaltia.

» Comorbiditats [MPOC] 2> Obstruccio, exacerbacions
— (Augment de Volum d’esput, inflamacio i/o colonitzacié per MPP)

« Exacerbacions =—> lQuaIitatdevidai ansietat.

(BSI Augment de mortalitat en 23 exacerbacions)T -

« Extensio6 radiologica =—>— l FEV1,T risc exacerbacions-volum esput,
l qualitat de vida




« Pseudomonas aeruginosa (PA).

Perdua accelerada de la funcio pulmonar (finsa 123,3 ml/ any de FEV1).
En malalts meés greus la seva eradicacio esta associada a una disminucié

de la perdua del FEV1.

El pitjor pronostic associat a PA podria ser multifactorial.

« Altres MPP. mortalitat
inflamacio bronquial i a un major dany estructural.
Exacerbacions, a més simptomes i major purulencia de I'esput.

produccio de substancies toxiques pel bacteri,
la inflamacio bronquial intensa
la produccio de IgG2 especifica
la major quantitat d'esput diari..
L'aillament de PA en malalts amb bronquiectasies també s'associa a una
pitjor qualitat de vida, independentment que sigui causa o
consequencia de I'empitjorament funcional.

Risc de

Staphylococcus aureus -sospitar I'existencia d'una variant atipica de
fibrosis quistica.

MPP és marcador de gravetat que ha de ser tingut en compte en eI
maneig i seguiment d'aquests malalts. o*%¢ e (AMFiC



* FACED
— Bon predictor de la mortalitat

* E-FACED
— Bon predictor de mortalitat, bona capacitat
pronostica del numero i gravedad de les

aguditzacions. S’aconsella realitzar-lo anualment
per valorar progressio

* Bronchiectasis Severity Index ( BSI)

— Bona pronostic de la gravetat i el numero
d’aguditzacions, qualitat de vida i disminucié de |la
funcio pulmonar.



FACED

Bronchiectasis Severity Index FACED

Advanced age Age > 70 years

Lower FEV, FEV, < 50% predicted
Dyspnea (MRC dyspnea score > 3) Dyspnea (MRC score = 3)
P. aeruginosa colonization P. aeruginosa colonization

Colonization with other organisms

Radiological severity Extension of bronchiectasis
(2 3 lobes involved or cystic bronchiectasis) (= 2 lobes)

Lower BMI (< 18.5)

Prior hospitalizations

= 3 Exacerbations

FACED: Forced (FEV) % predicted), Age, Colonization, radiological Extension, Dyspnea); MRC: Medical Research Council, BMI: body mass index;
FEV: forced expiratory valume in 1 second




PUNTUACIO ESCALA FACED

Puntuacidon final de la escala FACELDD

Variable WValores Puntos
Al menos 50%h (]
EFEWV, (20 tedrico)
Menos del 50%% 2
Menos de 70 anos (]
Al menos 70 anos 2
Colonizacidn crdénica MNo (]
por Pserudomonas
AEVTETIFEOS T Si 1
Extension (mimero de 1-2 libulos v
lébulos afecrtos) Mis de 2 lsbulos 1
0-11 o
Disnea (mMRC)
ITI-1TV 1
Rango

(0-7 puntos)




PUNTUACIO ESCALA FACED

Scoring:

F - FEV1 (2 50% = 0 points, < 50% = 2 points)

A - Age (< 70 years = 0 points, 2 70 years = 2 points)

C - Chronic colonisation (no Pseudomonas = 0 points, presence of Pseudomonas = 1 point)
E - Extension (1 - 2 lobes affected = 0 points, > 2 lobes affected= 1 point)

D - Dyspnoea - modified Medical Research Council scale - mMRC (0 - 2 =0 points,3 -4 =1
point)

0-2 points  Mild bronchiectasis
i-4 points  Moderate bronchiectasis

5-7 points  Severe bronchiectasis ® "
- oa¢ ¢o (AMFiC

societat catalana de medicina
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PUNTUACIO ESCALA FACED

Figura 2. Curvas de supervivencia
en la cohorte de construccion y de
validacion del la escala FACED,
asi como su expresion en terciles
de puntuacion definiendo la clasi-
ficacion en bronquiectasias leves,
moderadas o graves dependiendo
de la probabilidad de muerte al fi-
nal del seguimiento.

Cohorte construccion (n=397)

“{ Log-ranktest0.0001 7

Cohorte validacion (n=422)

| Log-rank test>0.0001

=7 “&o\,"
: S
CLTTTN
M

-.0-2
3-5

"

6-7
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Puntuacio Escala E-FACED

Variable Values

At least one severe exacerbation No
in previous year
FEV, (% predicted)

Age

o — O O — N

I
0-9 points

Alfreviations: FEV , forced expiratory volume in | s; mMRC, Modified Medi~!
Research Council.




Bronchiectasis Severity Score

<185
18.5-25

uogwumworem

Yes
Exacerbations before the study
1-2

3 or more
M?_Cadysm score

Pseudomonas colonization
Yes
Co&dzdbnwmwmomnhtm
Yes
Radiological severity: =3 lobes involved
Noorcysﬁcbrondiecusb

Yes

HR [95% CI) for Hospital
Admissions during Follow-up

1.0 (reference)
1.38 (0.73-2.56)
1.50 (0.79-2.82)
1.76 (0.89-3.50)

1.23 (0.73-2.08)

1.0 (reference)
0.90 (0.62-1.30)
1.14 (0.76-1.70)

1.0 (reference)
1.17 (0.74-1.85)
1.40 (0.68-2.85)
1.52 (1.03-2.25)

1.0 (reference)
13.5 (9.40-19.46)

1.0 (reference)
1.67 (0.78-3.58)
2.25 (0.89-5.70)

1.0 (reference)
2.42 (1.66-3.52)
2.69 (1.59-4.53)

1.0 (reference)
2.16 (1.36-3.43)

1.0 (reference)
1.66 (1.12-2.49)

1.0 (reference)
1.48 (1.02-2.15)

1.0
2.21 (0.28-17.9)
8.57 (1.15-63.63)

23.16 (3.09-173.7)

2.25 (1.09-4.67)
1.0 (reference)
0.91 (0.46-1.81)
1.38 (0.68-2.81)

1.0 (reference)
1.34 (0.67-2.67)
1.58 (0.72-3.46)
4.47 (1.60-12.53)

1.0 (reference)
2.43 (1.30-4.53)

1.0 (reference)
1.78 (0.80-3.98)
2.03 (1.02-4.03)

1.0 (reference)
1.05 (0.50-2.20)
1.15 (0.50-2.63)

1.0 (reference)
1.58 (0.75-3.34)

1.0 (reference)
1.10 (0.54-2.29)

1.0 (reference)
1.05 (0.57-1.99)

HR (95% ClI) for Mortality Score Points
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Bronchiectasis Severity Score

* 0- 4 Mild Bronchiectasis
1 year outcomes: 0 — 2.8 % mortality rate, 0 — 3.4 % hospitalisation rate
4 year outcomes: 0 — 5.3 % mortality rate, 0 — 9.2 % hospitalisation rate

* 5 — 8 Moderate Bronchiectasis
1 year outcomes: 0.8 — 4.8 % mortality rate, 1.0 — 7.2 % hospitalisation rate
4 year outcomes: 4 % — 11.3 % mortality rate, 9.9 — 19.4 % hospitalisation rate

*9 + Severe Bronchiectasis
1 year outcomes: 7.6 % — 10.5 % mortality rate, 16.7 — 52.6 % hospitalisation rate
4 year outcomes: 9.9 — 29.2 % mortality, 41.2 — 80.4 % hospitalisation rate



Segons gravetat

Control cada 1-6 mesos/ o anual.
Valorarem:

* Clinica

e Cultiu d'esput

* Funcié Pulmonar

« Inflamacioé sitemica ( analitica)

« Estat Nutricional

 Proves d’'imatge

* Valoracio de Gravetat i Pronostic




e [

Segons gravetat v & j
Control cada 1-6 mesos----Anual ﬁ. I
—Etiologia:

» Si es pot tractar la causa que ha produit aquestes BQ, repercutira en el
pronostic de la malaltia.

— Control clinic en el seguiment:

en fase estable (més mucds menys
inflamacio).
pot afectar a la funcio
pulmonar, el grau de dispnea, els simptomes respiratoris, la
hiperreactivitat bronquial i la fregtiencia i la intensitat de les
hemoptisis

(astenia, perdua de pes , febricula
persistent).



CULTIU D’ESPUT

Esput de control:

Es recomana realitzar cultiu en fase estable amb antibiograma i en Ies aguditzacions,
per detectar:

Infeccié bronquial (bacteris, micobacteris,fongs)
Microorganismes que colonitzen amb major frequencia son
-Haemophilus influenzae.

-Pseudomonas aeruginosa (La deteccio preco¢ de Pseudomonas és molt

Important per intentar erradicarla, ja que una vegada establerta és molt
dificil d’erradicar)

-Staphylococcus aureus (és més fraqlent en la FQ i en casos de ABPA.

L’alllament de VIN'T s’esta incrementant. Es recomana investigar de

forma anual sistematicament i sempre gue hi hagi un deteriorament no
justificat.

La colonitzacié fungica pot donar-se en etapes avancades de la
malaltia sense tenir efecte patogen en la majoria dels casos, excepte en
el cas d’ Aspergillus fumigatus, que pot produir ABPA. ' 4., CAMFlC

3% CAMFi




FUNCIO PULMONAR

e Estudi com a minim anual, de la funcié pulmonar amb espirometria i prova
broncodilatadora, i en cada visita, la mesura de la Sat 02

e La gasometria arterial i una prova d'esfor¢ (prova de la marxa de 6 min) s'han de valorar
en funcié de I'afectacid de la funcié pulmonar.

e En pacients amb risc de deteriorament accelerat és recomanable fer una espirometria en
cada control clinic.

e EIFEV1 és el factor predictiu de mortalitat més important.

e Elgrau d'afectacio de la Fx pulmonar és més gran en els pacients amb infeccio cronica
per Pseudomonas i amb més inflamacio sistemica, pero el deteriorament progressiu
disminueix si es tracten de manera adequada.

Patrons espirometrics:

L'obstruccio al flux aeri de caracter progressiu és la troballa
predominant (relacionada amb I'engrossiment de la paret
bronquial) i amb FVC normal o lleugerament reduida.

Patré mixte en post-TBC, fibrotic....
Hiperreactividad bronquial en el 30-69% de los casos.




INFLAMACIO SISTEMICA

- Es recomana realitzar una analisi de sang anual amb marcadors
d'inflamacio sistemica:

« Hemograma.

» Velocitat de sedimentacio globular
 Proteina C reactiva

S’associen a una dismimucio
accelerada de Fx Pulmonar |
major extensio radiologica

* Immunoglobulina A
« Parametres nutricionals (albumina)

(especialment en els pacients amb infeccio bronquial cronica)

o ee CAMFiC

ocietat catalana de medicina
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ESTAT NUTRICIONAL

- Donat el risc de desnutricid es recomana control :

- Pes, IMC i perdua de pes en relaciéo amb el temps.

Objectiu -@ assolir i mantenir IMC de 22 kg / m2 a donesi 23 kg / m2 en
homes.

-UnIMC<18,5kg / m2i/ o perdues de pes >5% en 2 mesos o 10% en 6 mesos --
--B criteri absolut de desnutricid..

Valoracié anual detallada de la dieta habitual (enquesta dietetica de 3 dies),

Albumina (almenys anualment i en ingressos) i prealbumina (Sobretot en
pacients ingressats o amb aguditzacio per valorar I'eficacia del tractament
nutricional).

Per a una valoracié nutricional més completa, en pacients desnodrits o amb risc
de desnutricid es recomana l'avaluacié en una unitat de nutricio i dietéetica.

& ¢
sop)¥ ¢ CAMFiC
O A
societat catalana de medicina
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> La TC d'alta resolucid és més sensible que les proves de funcio
respiratoria en la deteccio de l'alteracio pulmonar i de la seva
progressio i el dany estructural.

> El seu Us repetit s'ha de valorar en funcié de la informacio que pot
aportar i I'exposicio a la radiacio.

> TCAR
o Cada 4-5 anys
o En els pacients amb major risc de progressio, hemoptisi
frequent, infeccio bronquial cronica, i i sempre que apareguin
noves lesions en la radiografia de térax.[] cada 2 anys.
> Rx Torax es recomana en casos de sospita de complicacions
pulmonars agudes (hemoptisi, pneumonia, pneumotorax, etc.).



INDEX

Tractament des d’atencid primaria:

Etiologic

Tractament infeccid inicial

Tractament infeccid cronica
Tractament exarcerbacié segons SEPAR
Tractament exacerbacid NICE
Macrolids

Corticoides inhalats/broncodilatadors
Rehabilitacid

Mucolitics

Vacunes

Vacunes
Comorbilitats

Maneig multidisciplinar
osX %o CAMFiC
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TRACTAMENT DE LES BRONQUIECTASI

TRACTAMENT

IMMUNODEFICIENCIES
PRIMARIES
alfa 1 antitripsina ABPA

NO ESPECIFIC

INFECCIO INFLAMACIO
; INSUFICIENCIA
ALTERACIO MUCOCILIAR e




Causas de bronquiectasias con un tratamiento especifico

Etiologia

Tratamiento especifico

Déficit de produccidén de anticuerpos
ABPA
Déficit de AAT

Reflujo gastroesofagico

Infeccién por MNT
Enfermedades asociadas (EPOC, asma,

enfermedades sistémicas, enfermedad

inflamatoria intestinal, etc.)
Obstruccién bronguial
Panbronguioclitis difusa
Discinesia ciliar primaria

Fibrosis quistica

Inmunoglobulinas iv o sc

Corticoides orales. Antifiingicos

Evitar exposicién al tabaco u otro contaminante

AAT iv en:

Fenotipos PIZZ, variantes deficitarias raras y algunos 5Z + AAT
sérica = 57 mg/dl + enfisema y FEV; < B0% en no fumadores o
exfumadores

Inhibidores de la secrecidn acido gastrico

Valorar cirugia

Segun guias clinicas y tipo de micobacteria

Tratamiento de la enfermedad de base

Valorar cirugia o dilatacién bronguial
Macrdlidos

Técnicas de aclaramiento mucociliar

Meoduladores del CFTR. DMasa

AAT: a-1 antitripsina; ABPA: aspergilosis broncopulmonar alérgica; CFTR: gpstic fibrosis transmembrane conductance
regulator, EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica; iv: intravenosa; MNT: micobacterias no tuberculosas; sc

i
subcutinea.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto M.A. Martinez-Garcia et al. /
Arch Bronconeumol. 2018;54(2):88—98



TRACTAMENT

Tractament de la infeccio inicial.
Tractament de la infeccié bronquial cronica.
Tractament de les exacerbacions.




TRACTAMENT

- Estadis de I'infeccié bronquial

- Infeccio inicial: Un primer cultiu positu fora d'un procés d'aguditzacio i
no aillat en cultius diaris previs

- Infeccio intermitent: Cultius alternants positius i negatius per a un
mateix MPP (amb almenys 1 mes de diferéncia entre ells). Sol reflectir
una colonitzacié bronquial cronica de baix grau o per un nombre baix de
colonies, que en ocasions no son detectables en |'esput

- Infeccio cronica: Quan es detecta el mateix MPP en 3 o més cultius

consecutius i separats entre si al menys 1 mes durant un periode de 6
mesos

) 4
* MPP: Microorganismes potencialment patdgens 'fk‘:' CAMFiC

ocietat catalana de medicina
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1.COLONITZACIO PATOGENICA

INFECCIO INICIAL

Presencia d'una poblacio bacteriana en la mucosa
bronquial que no indueix resposta inflamatoria amb
repercussio clinica, excepte un increment en

I'expectoracio mucosa.

MUCOID L e
s - @ e




2.INFECCIO BRONQUIAL CRONICA

Presencia d’una poblacio bacteriana que genera una
resposta inflamatoria tal que provoca |‘aparicio de
simptomes clarament discernibles en el pacient que la

pateix,en general, una expectoracié purulenta cronica.
f % & K

PURULENT

o D .

Sol acompanyar-se d'afectacio sistemica i un augment
en el nombre d'aguditzacions

°s 5 ‘o CAMFIC




Pensem...

Tractaries una infeccio inicial?
Amb que?

3)



« A. Colonitzacio6 bronquial inicial:

Malgrat no _hi ha evidencies clares del tractament ATB en pacients amb
colonitzacié cronica inicial no FQ, s'accepta fer tractament si aillem
Pseudomonas aeruginosa(PA) donat els seus efectes nocius

Aixo6 marca un punt d’inflexié

Si PA:
Deteriorament progressiu posterior
Marcador de gravetat
e Relacio amb major nombre d’
aguditzacions. i més greus.
e Pitjor qualitat de vida.
e Major volum i purulencia esput
e Pitjor Funcié Pulmonar

PA : tractament agressiu i precog




~ A. Colonitzacio bronquial inicial:

« La troballa de PA ja en un primer cultiu d'una mostra
respiratoria s'hauria de plantejar la utilitzacio d'un tractament
antibiotic intens, ja que suposaria, almenys en teoria, I'Ultima
oportunitat d'erradicar a PA, fet molt més improbable una
vegada que aguest microorganisme colonitza de forma cronica

la via aeria.

Arch Bronconeumol. 2011;47:599-609. - Vol. 47 Num.12 DOI: 10.1016/j.arbres.2011.06.003



Primer cultiu positiu per P. aeruginosa (primoinfeccid)
Ciprofloxacino 750mg/12h vo durant 3 setmanes

e BQ greus (E-FACED 6-9 punts) i
immunodeprimits:
o afegir antibiotic inhalat:
o Tobramicina, Colistimetat, Aztreonam x 3
mesos
e Sial-lergia o intolerancia nomes tractament
inhalat, excepte immunodeprimits i BQ greus que
requeriran tractament ATB antipseudomona
intravends x 2-3 setmanes
e Sifracasen 3 tractaments aplicar protocol infeccio
cronica
e Cultiu esput mensual 3 primers mesos, després
cada 2 mesos el primer any

M.A.Martinez-Garcia et al/Arch Bronconeumol. 2018;54(2):88-98



TRACTAMENT INFECCIO BRONQUIAL INICIAL

Primer cultiu positiu per SARM (primoinfeccio)

Acid fusidic 500mg/12h vo
Cotrimoxazol 160/800mg/12h vo
Rifampicina 600mg/24h vo
Clindamicina 300mg/6h vo
Linezolid 600mg/12h vo
Tedizolid 200mg/24h vo
Vancomicina (formulacio iv administrada per via inhalada,
tractament continu, 250mg, 2 cops/dia)

M.A.Martinez-Garcia et al/Arch Bronconeumol. 2018;54(2):88-98 AMFiC
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Primer cultiu positiu per qualsevol MPP (primoinfeccio)
Tractar segons antibiograma.

Els MPP aillats amb meés fregtiencia en las BQ no FQ en fase
estable son:

* H.influenzae (29-42% de los casos)

 P.aeruginosa (13-31%)

« S.pneumoniae (6-13%).

Agquest microorganismes també son freqients en la MPOC
juntament amb M. catarrhalis.

Decidir un tractament erradicador en el cas de primoinfeccio ha
de ser individualitzada en funcio de la clinica del pacient i del
MPP en questio ja que no existeix una evidencia segura sobre la
seva contribucié a la patogenia de les BO

M.A.Martinez-Garcia et al/Arch Bronconeumol. 2018;54(2):88-98



Pseudomona aeruginosa:

e CAP TRACTAMENT D’ERRADICACIO HA DEMOSTRAT
SUPERIORITAT A L’ALTRE!!!
— Ciprofloxacino oral 750 mg/12 h ( 3 setmanes) *

e BQ greus (E-FACED 6-9 punts) i immunodeprimits:
— afegir antibiotic inhalat:
— Tobramicina, Colistimetat, Aztreonam x 3 mesos

*si al-lergia o intolerancia només tractament inhalat, excepte immunodeprimits i BQ

greus que requeriran tractament ATB antipseudomona intravends x 2-3 setmanes
Si fracasen 3 tractaments aplicar protocol infeccid cronica
Cultiu esput mensual 3 primers mesos, després cada 2 mesos el primer any

M.A.Martinez-Garcia et al/Arch Bronconeumol. 2018;54(2):88-98



Pensem...

Tractaries una infeccio cronica?
Amb que?

3)



Objectiu: Disminuir al maxim la densitat bacteriana per
trencar el cercle vicids patogenic infeccio-inflamacio, i aixi,
alentir el deteriorament clinic-funcional.

Es recomana tractament inhalat inicial. Si peristeix el mal
control: associar tractaments orals o IV a demanda o en
cicles.

Tractament indefinit si risc/benefici és favorable

L’elleccid del tractament inhalat és realitzara segons el MPP,
NO segons les sensibilitats de I'antibiograma.



‘Tractament prolongat:

P aeruginosa ( recomanacio forta. Qualitat evidencia
moderada): TOTS

Altres MPP si: (recomanacio forta. Qualitat evidencia

baixa)

« 2 aguditzacions o una hospitalitzacio en I'any previ

« Deterior marcat de la funcio pulmonar

 Deterior de la qualitat de vida evidenciat per
Increment de volum o purulencia de lI'esput, dispnea o
tos.



TRACTAMENT INFECCIO BRONQUIAL CRONICA

Tratamiento de la infecciéon crénica

Infeccién crénica por P. aeruginosa
Por orden alfabético: aztreonam lisina (solucién para
inhalacién) o "ciprofloxacino (polvo seco o solucién para
inhalacién) o *colistimetato (polvo seco o solucién para
inhalacién) o ‘gentamicina (formulacién iv administrada por
via inhalada) o tobramicina (polvo seco o solucién para
inhalacién)

Infeccién crénica por SARM
“Vancomicina (formulacién iv administrada por via inhalada),
tratamiento continuo, 250 mg, 2 veces/dia

Infeccién crénica por Stenotrophomonas maltophilia
Colistimetato, solucién para inhalacién

Infeccién crénica por otros MPP
‘Gentamicina es una formulacién iv empleada por via inhalada
(80 mg, 2 veces/dia, tratamiento continuo)

o
Cualquiera de los antibiticos especificos para inhalacién
empleados en la infeccién crénica por P. aeruginosa

osX %o CAMFiC
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TRACTAMENT ANTIBIOTIC CRONIC. Normativa SEPAR

La pauta a seguir sera la mateixa en la colonitzacio bronquial intermitent,
colonitzacio bronquial cronica i infeccio bronquial cronica

Coloni 7

La pauta i el temps d’administracié depen del control de la infeccio, que es
verifica amb l'obtencid i manteniment d’esput el més mucaos possible i la
disminucio de les aguditzacions )
so. 2SO DL ng ad )q\ndg de

lnh. l‘n hr‘ sanal L] cadlisinin A vvviaviniliona olacedd i TN §

crénica (es Atb Inhalats: Poden produwbroncoespasme augment de Ia atrol de la infecciér

purulento) antenimiento de

dispnea o molesties toraciques que han de controlar-se. Lo MUCoso)

Es recomana Iniciar tractament en medi hospitalari
(previament al domiciliari) 1 sempre utilitzar broncodilatador
de accio rapida | drenar secrecions abans d’administrar-
los.

Evitar aminoglucosids en pacients amb hipoacusia o

~insuficiencia renal
Normativa



http://www.archbronconeumol.org/es/diagnostico-tratamiento-las-bronquiectasias/articulo/13128330/
http://www.archbronconeumol.org/es/diagnostico-tratamiento-las-bronquiectasias/articulo/13128330/
http://www.archbronconeumol.org/es/diagnostico-tratamiento-las-bronquiectasias/articulo/13128330/

TRACTAMENT

Tractament de la colonitzacio
Tractament de la infeccio bronquial cronica

Tractament de les exacerbacions.



Augment tos i/o expectoracio

Canvi volum, aparenca i color expectoracio **
Febre

Hemoptisi 0 expectoracio hemoptoica  rucoo
Dolor pleuritic

Canvis a I'exploracio respiratoria

Infiltrats en Rx torax W—
Deteriorament de la funcio respiratoria
Elevacio reactants fase aguda en anal
Perdua pes i de la gana.

Fatiga o dispnea en exercici

PURULENT

PURULENT

m 2o m<< mw



TRACTAMENT EXACERBACIONS

Objectius principals:

« Disminuir la duracio i la gravetat de I'episodi: | la progressio de les BQ
« Allargar l'interval lliure d’infeccio

« Disminucié de la “carrega bacteriana”

« Erradicacié de microorganismes “potencialment patogens”’(MPP)

e

Importancia diagnostic etiologic i posterior tractament si és possible




* IMPORTANT — Cultiu esput pre-antibiotic!!

(30-40% esputs NEGATIUS)

H. influenzae (+ freq)
P. Aeruginosa
S. pneumoniae
M. catarrhalis
S. aureus — vigilar FQ o ABPA

.;:t-" %o (AMFiC



Com recollir I'esput?

Glopejar la boca amb abundant aigua varies vegades.

2. Recollir 'esput després de fer una expectoracidé profona,
preferentment matinal, en el pot estéril. Evitar I'alt contingut en
saliva.

3. Traslladar I'esput urgentment a laboratori. Si per qualsevol
circumstancia es retrassa I'enviament, tot i que no es
recomanable, pot conservar-se refrigerat a la nevera a 4°C
durant el minim de temps possible (maxim 24h). MAI AL
CONGELADOR.

aaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaaa
familiar | comunitaria




Criteris Murray d'esput optim

Grupo Ne células/cpo 100X
Leucocitos CEE
1 <10 >25
2 10-25 >25
3 >25 >25

CEE: cél-lules epitelials escamoses

’ societat catalana de medicina
familiar | comunitaria



Algoritme pel maneig de les aguditzacions

FACILITAR L'ELIMINACIO DE LES AGUDITZACIO: MANEIG DEL BRONCOESPASME:
SECRECIONS: Broncodilatadors

Fisioterapia TINCIO / CULTIU D’ESPUT Corticoides sistemics (igual que la
Broncodilatadors AMB ANTIBIOGRAMA MPOC)

Tractament antibiotic

Infeccio bronquial préevia per
MPP

TRACTAMENT EMPIRIC

TRACTAMENT SEGUINT ANTIBIOGRAMA

RISC ELEVADO D'INFECCIO PA
Hospitalitzacions frequents

Estancia recent a UCI
Cicles repetits d’antibiotics
previs

i Malaltia basal greu

Aillament anterior de PA CANVIDEL TRACTAMENT SEGONS
ANTIBIOTICS ANTI-PA RESULTATS MICROBIOLOGICS D’ESPUT
SIFALTA DE RESPOSTA CLINICA




TRACTAMENT EXACERBACIONS

Tratamiento antibidtico en las agudizaciones /\

Comentario Tratamiento de eleccidn Tratamiento alternativo / Duracidn
Agudizacion leve: 10-21 dias, salvo para:
- Azitromicina, se recomienda
3-5 dias
- P. geruginosa, se recomienda
14-21 dias
H. influenzae Amoxicilina-clavulanico 875mg/8h  Amoxicilina 1-2g/8hvoo
Vo Ciprofloxacino 750mg/12hvo o
Azitromicina 500mg/24h vo o
Cefditoren 200-400mg/12 hvo
S. Qureus Cloxacilina 500-1.000 mg/6 h vo Amoxicilina-clavulinico 875 mg/8 hvo
Cotrimoxazol 160/800mg/12h vo
SARM Linezolid 600mgf12h vo Cotrimoxazol 160/800mg/12h vo
Clindamicina 300-450 mg/6-8 h vo
Tedizolid 200mg/24h vo
P. aeruginosa Ciprofloxacine 750mg(12hvo Levofloxacino 750 mg/24h vo o
SN meal12h vn



TRACTAMENT EXACERBACIONS

Aguditzacions greus, no resposta a tractament VO o microorganismes resistents:

Tratamiento antibidtico en las agudizaciones P \I
Comentario Tratamiento de eleccion Tratamiento alternativo ion
Agudizacién grave, sin respuesta a vo o por P» 14-21 dias

MICTOOTZanismos resistentes:

H. influenzae Amoxicilina-clavulanico 1-2 gf8hiv  Ceftriaxona 2 1
S, aureus Cloxacilina 1-2g/4-6h iv Amoxicili icl-2gfBhivo
Vamy Wmgke/8-12hiv
SARM Linezolid 600mg/12h iv NE ¢ _20mg/ke/8-12hivo
1600 mg/ 12 hiv
P. geruginosa Ceftazidima 2 gf8 h iv penem 1 g/8hivo
+ Piperacilinaftazobactam 4 g/ hiv o
Tobramicina 5-10 mg/kegf 24 h iv Aztreonam 2g/8hivo

Cefepime 2gf8hivo
Meropenem 2 g/Bhiv o

|J
\0 Ciprofloxacino 400mg(12h iv

Amikacina 15-20mglkg/24hivo
Gentamicina 5-7 mg'kg/24 hiv
Ceftolozanoftazobactam 1-2g/8h iv

ureus resistente a la meticilina; vo: via oral.
que cubrir microorganismos previamente aislados y modificar posteriormente en funcion del cultivo de esputo.

iv: via intravenosa; SAR
En caso de tratamien i

s} ¢ (AMFiC
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TRACTAMENT EXACERBACIONS

Duracio:

« Pautes minim 10 dies d’ATB vo
(10-21 dies) (opinio dexperts grau D
guies SEPAR 1 British). Es requereixen

estudis que avaluin temps més curts de -

tract. en pacients lleus.

e Azitromicina 3-5 dies

« Minim 14-21 dies per Pseudomonas spp

« Ajustar ATB segons antibiograma




e Que ensdiula NICE?

S

%
Advise: When results of sputum
Send a 5|J|Jt|JrT"I s possible adverse effects culture are i:l'u’i:lll-i_-ibllt‘:
sample for culture 2 of antibiotics, in particular » review choice of antibiotic
susceptib esting diarrhoea antibiotic
Dffer an antibiotic * seeking medical help If accord tibility
- - symptoms worsen rapidly or
significantly at any time, or the i symptoms
person becomes systemically - already improving,
very unwell 5 rrow spectrum
stics when possible

Reassess at any time if symptoms worsen rapidly or significantly, taking account of:

* Do not routinely offer #  other possible diagnoses, such as pneumonia
antibiotic prophylaxis *  symptoms or signs of something more serious, such as cardiorespiratory failure or &
+ Seek specialist advice for sepsis
management of repeated s previous antibiotic use, which may have led to resistant bacteria
exacerbations, which
may include a trial of
antibiotic prophylaxis

Bronchiectasis (acute exacerbation)

Refer to hospital if the person has any symptoms or signs suggesting a
maore serious illness or condition (for example, cardiorespiratory failure

or sepsis).
Seek specialist advice if:

symptoms do not improve with repeated courses of antibiotics
bacteria are resistant to oral antibiotics

the person cannot take oral medicines (to explore giving
intravenous antibiotics at home or in the community if
appropriate)




Choice of antibiotic for treating an acute exacerbation: adults aged 18 years and over

bio Dosage and co
First ¢ ility data (guided by most recent sputum culture and susceptibilities where possible)
Amoxicillin® 500 mg three times a day for 7 to 14 days*

Doxycycline = . € a day for 7- to 14-day course in total*

Clarithromycin 500 mg twice a day for 7 to 14 days*

Alternative choice oral antibiotics (if person at higher risk of treatment failure®) for empirical treatment in the absence of current susceptibility data (guided by most recent sputum culture and

W

co-amoxiclav cannot be used; consider
safety issues’)

Co-amoxiclav | 500/125 mg three times a day for 7 to 14 days* >
Levofloxacin® (with specialist advice i mg once or twice a day for 7 to 14 days*

and susceptibilities where possible)®

First choice intravenous antibiotics (if unable to take oral antibiotics or severely unwell) for empirical treatment in the absence of current susceptibility data (guided by most recent sputum culture

Co-amoxiclav

1.2 g three times a day

Piperacillin with tazobactam

4.5 g three times a day, increased if necessary to 4.5 g four times a day

Levofloxacin® (with specialist advice
if co-amoxiclav or piperacillin with
tazobactam cannot be used; consider
safety issues’)

500 mg once or twice a day

When current susceptibility data available, choose antibiotics accordingly
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VIA ORAL!!!

Quan endovenosa?

1. Exacerbacions greus

2. Presencia de multi-resistencies

3. Segons germen i patologia de base (P.aeruginosa i FQ)

| antibiotics nebulitzats en exacerbacions?

Amb les dades actuals no queda clara la recomanacid i la
seva utilitzacio, ni sol, ni associat a ATB oral (no hi ha
beneficis clinics, pero si millora en reduccio de recompte

de P.aeruginosa en esput)
Bilton et al. Chest



Taquipnea

Insuficiencia respiratoria aguda o cronica reaguditzada
Deteriorament de la SatO2 de forma significativa o
funcio respiratoria

T8> 38°C

Hipercapnia (pCO2 > 45)

Cianosi

Hemoptisi moderada o greu

Inestabilitat hemodinamica

Deteriorament de I'estat de consciencia

No resposta a tractament ambulatori o necessitat de tto
ev



Tractament des d’atencid primaria:

Etiologic

Tractament infeccid inicial

Tractament infeccid cronica
Tractament exarcerbacioé segons SEPAR
Tractament exacerbacid NICE
Macrolids

Corticoides inhalats/broncodilatadors
Rehabilitacid

Mucolitics

Vacunes

Vacunes
Comorbilitats

Maneig multidisciplinar
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« A meés de la seva accid antibiotica, son capacos de modular la
inflamacié bronquial i interferir en la formacio de
biopel-licules.

« SO0n capacos de reduii el nombre d'aguditzacions.

* Redueixen la quantitat d'esput.

« Milloren la qualitat de vida.

« Atenuar el deteriorament funcional

) N
pulmonar. l"?_’im

Es recomana als pacients amb BQ en fase d'estabilitat clinica pero amb, almenys,
(Recomanacio

fort. Qualitat de I'evidéncia elevada)

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez-Garciaetal./ArchBronconeumol.2018;54(2) 88-98



El mecanisme d’accié no és del tot conegut:

1. Disminueix la secrecid del clor per l'epiteli bronquial | I'estimul de secrecio
macrofagic. Disminueix el volum i 'aigua de lI'esput

2. Altera la morfologia i produccio
d’exotoxines i el biofilm per
Pseudomonas aeruginosa.

3. Disminueix la migracio neutrofilica

cap a la llum bronquial I els nivells d’IL-8

4. Disminueixen la producci6 de radicals superoxid

EFECTE ANTIINFLAMATORI




MACROLIDS

EMBRACE: New Zealand BLESS: Australia BAT: Netherlands
Placebo Azithromycin Placebo Erythromycin Placebo Azithromycin
500 mg three 400 mg twice 250 mg once
times per week daily daily
Subjects n 70 71 58 59 40 43
Male % 29 32 43 36 30 42
Mean age years 59.0 60.9 63.5 61.1 64.6 59.9
Baseline data
FEV1 % predicted at baseline 67.3 67.1 701 66.9 82.7 77.7
Exacerbation rate pre-trial 3.93 [mean]) 3.34 [mean) Not reported Not reported 4.0 [median) 5.0 [median]
SGRQ 366 319 381 36.7 40.2 40.6
Qutcomes
Change in FEV1 with treatment -0.04 0 —4.0 -1.6* -0.10 ] n;f“
Change in SGRQ from baseline =1.92 -5.17 -1.3 -39 -4.12 =12.18
Total exacerbations in 12 months 178 109 114 76 78 39
__during trial n
Mean exacerbation rate during 2.54 1.541 1.97 1.27% 1.95 0.917

trial [per patient)

SGRAQ: St. George's Respiratory Questionnaire. #: p<0.05 compared with placebo. T: p<0.001 compared with placebo group.
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MACROLIDS

Azithromycin for prevention of exacerbat|on In non-CF
bronchiectasis (EMBRACE):

— Azitromicina 500mg 3 cops a la semana. 6 mesos
n=141
« Esvan incloure pacients amb almenys una exacerbacio
* Resum:
« Disminucio significativa d’exacerbacions (RR: 0,38, 95%
IC 0,26-0,54)
* 1 millora QoL.
« Pauta ben tolerada

C. Wong, et al. Azithromycin for prevention of exacerbations in non-cystic fibrosis
bronchiectasis (EMBRACE): A randomised, double-blind, placebo-controlled trial.
Lancet, 380 (2012), pp. 660-667




The Bronchiectasis and Long Term Azithromycin treatment
(BAT):
- Azitromicina 250 mg/24h tots el dies. 52 setmanes

« Esvan incloure pacients amb = 3 infeccions del tracte
respiratori inferior

« Resultats:

« Disminuci6 d’exacerbacions (HR 0,29 [95% IC 0,16-0,51]) |
millora QoL significativa

« Augment dels Efectes adversos: 21% diarrea, 19%
abdominalgies

 Resistencies en el grup Azitro 88%, placebo 26%

J. Altenburg, et al. Effect of azithromicin maintenance treatment on infectious exacerbations among
patients with non-cystic fibrosis bronchiectasis: The BAT randomized controlled trial.
JAMA, 309 (2013), pp. 1251-1259



— Eritromicina etilsuccinato 400mg/12h. 12 mesos

Al menys 2 exacerbacions a I'any previ

* Resultats:

« Disminuci6 d’exacerbacions significativa (RR 0,57 [95% IC
0,42-0,77])

* imillora QoL

« Augment de la tassa de resistencies i efectes secundaris

Serisier DJ et al. Effect of Long-term, Low-Dose Erythromycin on Pulmonary Exacerbations Among
Patients With Non—Cystic Fibrosis Bronchiectasis: The BLESS Randomized Controlled Trial
JAMA. 2013 Mar 27;309(12):1260-7
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« Efecte sobre les exacerbacions

— Laterapia a llarg termini amb macrolids disminueix significativament el risc
d'exacerbacions i perllonga el temps de la primera exacerbacio (troballa
consistent en els diferents estudis).

« Efecte sobrelafuncio pulmonar

— El tractament de manteniment amb macrolids és superior al placebo o al
tractament medic usual, pel que fa a atenuar la declinacio del FEV1
(diferencia mitjana 0,02L).

— Aguesta disminucio es poc probable que sigui clinicament rellevant.

 Efecte sobre la qualitat de vida

— Els metanalisi han mostrat millora en la qualitat de vida: el SGRQ va millorar
en -5,30 punts de mitjana.

— En els estudis individuals,

* No hi va haver troballes estadisticament significatius en la millora de la
gualitat de vida:
— Enl'estudi Embracell nials 6 mesos ni a l'any,
— En el BLESS a les 48 setmanes ni a I'any

— Enl'estudi BAT als 6 mesos, si als 12 mesos. ,
’E?ﬁ' CAMFiC



CONSIDERACIONS MACROLIDS

Quin son els pacients candidats?

- Pacients amb infeccié bronquial cronica per diversos MPP, en especial P.
aeruginosa, expectoracié abundant o dificil control clinic malgrat el tractament
antibiotic.

2012: EMBRACE (=1 exacerbacions/any)
2013: BLESS (= 2 exacerbacions/any)

- 2013: BAT: (= 3 exacerbacions/any)
‘ I

Es recomana als pacients amb BQ en fase d'estabilitat clinica pero amb,
almenys, 2 aguditzacions anuals tot i el tractament de base correcte

(Recomanacio forta. Qualitat de I'evidéncia elevada)

I y 4 CAMFIC
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TRACTAMENT AMB MACROLIDS EN BQ ENS

PREGUNTEM...

-Quina és la pauta antibiotica
meés recomenada?

- Abans d’iniciar un tractament perllongat amb macrolids,
qguines proves hauriem de fer al pacient?

- Quins son els efectes secundaris més freqlients? ﬂ%

£

- Es preocupant I'aparicid de resisténcies?



CONSIDERACIONS MACROLIDS

* Quina posologia és la recomenda?
— De les diferents publicades, per la seva comoditat i menors efectes
secundaris, s'utilitza habitualment 500 mg d'azitromicina, 3 vegades
per setmana en dies no consecutius.

« Abans del I'inici del tractament:
— Avaluar alteraciones en el electrocardiograma (prolongacio del
segment QT),
— Analitica (incloent funcié hepatica)
— Valoraci6 d’hipoacusia
— Cultiu de micobacteris ja que, en el cas d'aparici6 d'aguestes, no
s'han d'administrar per risc d'induir la aparicié de soques resistents a
les mateixes. El seu Us pot incrementar les resistencies a MPP
comuns sensibles als macrolids
« Efectes adversos:
— Els més frequients son els digestius, solen ser transitoris.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.M.A.Martinez o, .
Garciaetal./ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—984 QN CAMFiC
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CONSIDERACIONS MACROLIDS

-S'ha de reavaluar la seva eficacia clinica cada 6 mesos sobre la

base del descens en el nombre d'aguditzacions.




Tractament des d’atencid primaria:
Etiologic
Tractament infeccid inicial
Tractament infeccid cronica
Tractament exarcerbacioé segons SEPAR
Tractament exacerbacid NICE
Macrolids
Corticoides inhalats/broncodilatadors
Rehabilitacio
Mucolitics

Vacunes

Vacunes
Comorbilitats

Maneig multidisciplinar
o 2 % CAMFiC
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TRACTAMENT BRONCODILATADOR

Beta 2 inhalats i anticolinergics inhalats

30% amb preséencia de MPOC o Asma
Benefici de la broncodilatacié per la malaltia de base.

1

No hi han estudis que avaluin el tractament amb B2 de curta-llarga duracio
ni d’ anticolinérgics en BQ de manera generalitzada.

l Test de Espirometria

Espirometria +PBD per cercar pacients
gue es beneficien de broncodilatacio




TRACTAMENT BRONCODILATADOR

Beta 2 inhalats i anticolinergics inhalats

e L'Us d'betadrenergics d'accio perllongada es recomana en aquells
pacients que cursen amb obstruccio al flux aeri simptomatica.

e També indicada la seva utilitzacio per permetre una reduccio en la
dosi d'esteroides inhalats. (Recomanacio forta. Qualitat de la
evidencia moderada)

e No hi ha informacio sobre I'Us de anticolinergics pel que no esta
indicat el seu Us generalitzat, excepte en casos d'asma o MPOC
coexistent, o en casos particulars en els quals la resta dels
tractaments no hagin produit I'efecte desitjat

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al./ Arch Bronconeumol.2018;54(2) 88—98




TRACTAMENT BRONCODILATADOR

Beta 2 inhalats i anticolinergics inhalats

Betadrenergics d'accio curta

(salbutamol o terbutalina)

Indicats abans de la fisioterapia respiratoria per facilitar el drenatge de
secrecions i de l'ocupacid d'antibiotics inhalats o de la solucio salina
hipertonica (SSH) (Recomanacio forta. qualitat de I'evidencia

moderada).

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al./ Arch Bronconeumol.2018;54(2) 88—98




CORTICOIDES INHALATS

 Redueixen volum d’esput en 24h, dispnea, tos, necessitat de B2 de rescat,
marcadors inflamatoris i milloren la qualitat de vida
Elborn JS et al. Respir Med 1992;86:121
Tsang KW et al. Thorax 2005;60:239
Martinez-Garcia MA et al. Respir Med 2006; 100:1623

e |Increment dels efectes adversos, no millora en exacerbacions, ni funcio pulmonar

- No es recomana de forma general, només si coexisteix amb:
- Broncorrea importrant
 Obstruccion al flux aeri amb hiperreactivitat bronquial, i/o asma.

No hi han estudis de seguretat en BQ sobre pneumonies o
infeccions per micobacteries no TBC

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto. ';.‘4 ‘e (AMFiC
M.A.Martinez Garcia et al./ Arch Bronconeumol.2018;54(2) 88-98 » S ot i e
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ALTRES TRACTAMENTS ANTINFLAMATORIS

No es recomana lI'us rutinari d'altres tractaments
antiinflamatoris com:

e -Inhibidors de I'elastasa neutrofilica,
e -Antileucotriens
e -Inhibidors de la fosfodiesterasa-4

Excepte coexistencia de MPOC, asma o altres comorbiditats, si estiguessin
indicats

(Recomanacio feble. Qualitat de |'evidéncia baixa).

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al./ Arch Bronconeumol.2018;54(2) 88—98




REHABILITACIO RESPIRATORIA

Obijectius:

*Mobilitzar i ajudar a la I'expectoracio de secrecions
*Millorar la eficiencia de la ventilacio

*Mantenir o millorar la tolerancia a I'exercici
*Disminuir la dispnea i el dolor toracic

«Optimitzar la capacitat funcional del pacient

Normativa SEPAR Rehabilitacion Respiratoria. M.R.Guell Rous et al / Arch Bronconeumol.2014;50(8



REHABILITACIO RESPIRATORIA

Tecnica de drenatge de secrecions = Fisioterapia

Exercici
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TECNICA DE DRENATGE DE

SECRECIONS

A qui va dirigit?

1. Pacients amb BQ | tos cronica productiva i/o presentin
Impactacions mucoides en el TCAR

2. Pacients amb BQ 1 tos NO productiva s’hauria d’explicar
aquestes tecniques per utilitzar-les durant les exacerbacions

Normativa SEPAR Rehabilitacion Respiratoria. M.R.Guell Rous et al / ';.‘4 ‘e (AMFiC
. ® « L .
Arch Bronconeumol.2014;50(8
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TECNICA DE DRENATGE DE SECRECIONS

« Esrecomana de 1 a 3 vegades el dia després de fer el
tractament broncodilatador (i previ als
antibiotics inhalats)

« Es pot fer combinacions de varies tecniques i que pugui
autogestionar el pacient

« Mirar preferencies

Normativa SEPAR Rehabilitacion Respiratoria. M.R.Gell Rous et al / N
. ‘ .
Arch Bronconeumol.2014;50(8 L R ‘o CAMF[(
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C Flutter®

Acapella®

RC Cornet®



EXERCICI

Fer exercici fisic aerobic millora la tolerancia
fisica i la qualitat de vida.

A qui va dirigit?
Pacients amb dispnea que afecta a les
activitats de la vida diaria

Normativa SEPAR Rehabilitacion Respiratoria. M.R.Guell Rous et al /
Arch Bronconeumol.2014;50(8




EXERCICI

 Recomanacio:
Exercici de moderat a intens durant 30 min de
3 a 4 vegades a la setmana
0 exercici moderat tots el dies.

* Sempre associat a fisioterapia respiratoria

Normativa SEPAR Rehabilitacion Respiratoria. M.R.Guell Rous et al / ..‘4 ‘e (AMFiC
Arch Bronconeumol.2014;50(8 etat tdna e medi




INDEX

Definicio de bronquiectasis
Prevalenca
Etiologia
Clinica
Diagnostic
Tractament
Etiologic
Aguditzacio
Colonitzacio
Infecccid bronquial cronica
Prevencio de les sobreinfeccions
Macrolids
Corticoides inhalats/broncodilatadors
Rehabilitacio
Mucolitics
Vacunes
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MUCOLITICS EN BRONQUIECTASIS:

De la teoria...

- Capacitat de destruir estructures quimiofisiques de les
~ secrecions
facilita eliminacio del moc

 L’eliminacio dels taps de moc de la petita | mitjana via,
permet el capacitat pulmonar | per tant millorar els
parametres espirometrics

1

* La retencidé de moc pot afavorir el creixement bacteria, |
per tant recurrencia o persistencia de la infeccio
pulmonar.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto. ‘“‘d ‘e (AMFiC
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88-98 » i e e



MUCOLITICS EN BRONQUIECTASIS:

.a la practica

- N-acetilcisteina/carbocisteina .No existeixen assaigs clinics
aleatoritzats que avalin el seu Us, tot i que la BTS es recomana
individualitzar el seu Us

- Mucolitics no disponibles a primaria:

- Bromhexina 9 e Assaigs clinics escassos, amb n petites i resultats
- Solucid salina hipertonica contradictoris

- DNAsa* e No evidencies cliniques ni assaigs suficients per
 Manitol nebulitzat realitzar la seva recomanacio

" Erdosteine e Individualitzar

*La DNAsa Si ha demostrat efecte beneficios en BQ amb

Fibrosis quistica, en BQ no FQ inclus pot augmentar
numero d’ exacerbacions i dismiNUIr Func. Pulmonar

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98
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Tratamiento general de las bronquiectasias

Dafo estructural

(bronquiectasias)
Inflamacién bronquial Déficit del aclaramiento mucociliar
* Macrélidos * Fisioterapia y rehabilitacién
* Corticoides inhalados * Agentes hiperosmolares

» Mucoliticos

Infeccién bronquial crénica bacteriana

* Antibidticos inhalados
¢ Erradicacion de Pseudomonas
aeruginosa'y Staphylococcus aureus

meticilin-resistente

4o (AMFiC
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Tractament de les complicacions
Insuficiencia Respiratoria
*Hemoptisis

*Neumotorax

*Amiloidosi

*Sepsi

Insuficiencia renal, etc...

Cirurgia (lobectomies o segmentectomies)

v Unic tractament curatiu en cas de BQ localitzades de dificil control o

v per Intencio paliativa en casos d’hemoptisi greu amb embolitzacié inefectiva,
0 de zones abscesificades no tractables amb tractament antibiotic.

Trasplantament pulmonar

Pacients amb una malaltia pulmonar cronica en estat avancat o amb evidencia de
progressio de la malaltia, a la qual s’estima una supervivencia inferior a 2 anys
una vegada emprats tots els recursos terapeutics disponibles



-Es recomana la vacunacid contra influenza i antipneumococ
conjugada 13-valent.*

-Si el pacient ha estat vacunat previament de la polisacarida 23-
valent s’aconsella esperar 1 any per administrar la vac.
Antineumococica 13-valent. *

* (Recomanacio forta. Qualitat de I'evidencia moderada)

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98



COMORSBIDITATS

S’han d’identificar i tractar.
Destaquen pel seu impacte en el pacient amb BQ:
Rinosinusitis i / o poliposi nasal
Hernia de hiat (RGE)

Ansietat
Depressio

‘ -
st % CAMFiC
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MANEIG MULTIDISCIPLINARI

Atencio primaria:

e Presumpcio clinica

e Diagnostic diferencial amb altres malalties de la via aeria
e Derivacio a pneumologia per estudi etiologic

e Prioritzacio de la derivacio

e Control del pacient no greu i estable

e Control de les aguditzacions lleus-moderades

e Control dels efectes adversos lleus del tractament.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto. '..‘4 ‘e (AMFiC
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98 . S ot




MANEIG MULTIDISCIPLINARI

Infermeria

« Control de I'adherencia al tractament

« Valoracio de la tolerancia

« Educacio en inhaladors i nebulitzadors i Us de la terapia
Intravenosa

« Control nutricional

 Fisioterapia respiratoria.

« Higiene dels sistemes de nebulitzacio.

« Realitzacio d'espirometries.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98




MANEIG MULTIDISCIPLINARI

Consultes monografigues / Unitats especialitzades (no
disponibles en tots els centres):

= Pacients que precisin d'un diagnostic o tractament
especialitzat (infeccio bronquial cronica [especialment per
P. aeruginosaj

» Pacients amb multiples aguditzacions
» Pacients amb Faced = 6-9 punts o de BSI> 9 punts.

« Pac amb Immunodeficiencies primaries o discinesies
ciliars.

= Mal control o progressio de la malaltia.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98




MANEIG MULTIDISCIPLINARI

Unitat d'hospitalitzacio domiciliaria o equips d'atencio
domiciliaria:

= Maneig del pacient amb tractament intravends domiciliari
= Pacient terminal o en fase avancada.

= Pacient amb dificultat per traslladar-se al centre
hospitalari.

SEPAR. Normativa sobre el tratamiento de las bronquiectasias en el adulto.
M.A.Martinez Garcia et al. ArchBronconeumol.2018;54(2) 88—98




CONCLUSIONS

Les BQ son una afeccio inflamatoria, cronica, irreversible | progressiva.

El pronostic depen principalment de I'edat, '|MC, les malalties subjacents,
I'extensié de les lesions, la repercussio en la funcié respiratoria, la gravetat de
les aguditzacions i la colonitzacio per MPP.

La infeccio bronquial cronica, especialment per Pseudomonas, les
aguditzacions greus i la inflamacio sistemica s'associen amb progressio de la
malaltia.

El diagnostic precog de BQ, ¢! diagnostic i fractament precocos de la seva
etiologia, el tractament adequat de la infeccié bronquial cronica, els
controls clinics programats i les mesures preventives poden retardar la
progressio de la malaltia i millorar la supervivencia.



CONCLUSIONS

Pocs assaigs clinics aleatoritzats en BQ no FQ, mostres reduides,
seguiment a curt plag, pacients molt seleccionats i heterogenis

- Tractament d’exacerbacions segons cultiu previ a I'inici d’ATB.

- Colonitzacio inicial amb PA valorar iniciar tractament | derivacio a
Pneumologia.

- Colonitzacio intermitent/cronica es tracta igual que una infeccio

bronquial cronicall derivacié a Pneumologia.

- Macrolids: disminueixen exacerbacions i millora qualitat de vida

- No evidencia de la utilitzacio de Cl i BD (excepte obstruccio bronquial,
hiperractivitat bronquial o broncorrea),

~ No hi ha evidéncia clara de I'utilitzacié de mucolitics, ni de la indicacio de
vacunacio.
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