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Introduccion

La aparicion de la tomografia computarizada (TC) ha
permitido la deteccidon precoz de cambios patologicos en
los pacientes con fibrosis quistica. Hay poca descripcion
de los cambios patologicos iniciales y de la distribucion
de las bronquiectasias en nifios pequeifios con fibrosis
quistica, ya que la mayoria de los estudios se centran en
grupos de nifios mayores y adultos, con la enfermedad
pulmonar bien desarrollada. El objetivo fundamental de
nuestro estudio es describir el patron de distribucion de
la enfermedad en Asturias.

Material y método

Se realizd un estudio retrospectivo de las historias clini-
cas y las TC de pacientes pediatricos seguidos en nuestra
Unidad de Fibrosis Quistica. Las TC fueron evaluadas por
dos radidlogos segiin las escalas de Bhalla y Nathanson, y
se realizo un analisis de los hallazgos patologicos, correla-
cionandolos con datos clinicos y espirometrias.

Resultados

Las 41 TC realizadas constaban de entre 10 y 47 cortes,
con una mediana de 16. El total de cortes realizados fue de
758, de los que los radidlogos consideraron que 606
(79,95 %) eran valorables, y 152 (20,05 %), no. Las lesio-
nes halladas con mas frecuencia fueron bronquiectasias
(78,38 %), seguidas de tapones de moco (37,84 %). Los seg-
mentos broncopulmonares afectados predominantemente
fueron el S1y S2 derechos. Se encontraron correlaciones
estadisticamente significativas entre las escalas de Bhalla y
Nathanson y el tiempo de evolucion de la enfermedad.

No se encontraron correlaciones estadisticamente signi-
ficativas entre las escalas de Bhalla y Nathanson y las prue-
bas de funcién pulmonar.

Conclusiones

Las lesiones predominantes fueron bronquiectasias y ta-
pones de moco. El 16bulo superior derecho ha sido el pri-
mero en afectarse evolutivamente, lo que coincide con la
mayoria de la literatura médica.
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Introduction

The advent of computed tomography (CT) has allowed
the early detection of pathological changes in patients
with cystic fibrosis (CF). Description of the early patho-
logical changes and distribution of bronchiectasis in chil-
dren with CF is limited, because most studies have been
performed in older children and adults with well-estab-
lished lung disease. The aim of this study was to describe
the distribution pattern of this disease in Asturius.

Material and method

We performed a retrospective study of the medical
records and CT scans of patients followed up in our Cys-
tic Fibrosis Unit. CT scans were scored by two radiologists
according to Bhalla and Nathanson scores. Pathological
changes were analyzed and correlated with clinical data
and pulmonary function tests.

Results

The 41 CT reviewed contained between 10 and 47 slices,
with a median of 16. The total number of slices was 758,
of which 606 (79.95 %) were considered acceptable and
152 were considered unacceptable by the radiologists. The
most frequent lesions found were bronchiectasis (78.38 %),
followed by mucous plugs (37.84 %). The most frequently
affected bronchopulmonary segments were S1 and S2 in
the right lung. Statistically significant correlations were
found between Bhalla and Nathanson scores and disease
duration. No statistically significant correlations were
found between Bhalla and Nathanson scores and pul-
monary function tests.
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Conclusions

The most frequent lesions in our environment were
bronchiectasis followed by mucous plugs. The upper right
lobe was the first to be affected, which correlates with
findings in most published studies.
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INTRODUCCION

La fibrosis quistica o mucoviscidosis es la enfermedad
mas frecuente de las autosdmicas recesivas graves en la
poblacion del norte de Europal.

Su incidencia se estima en 1 por cada 2.000-4.000 naci-
mientos, dependiendo de la poblacion, con una tasa de
portadores de 1 por cada 252

La afectacion respiratoria condiciona el prondstico de
esta enfermedad y causa el 90 % de los fallecimientos.
Resulta, directa o indirectamente, de la pérdida de las
funciones de la proteina transmembrana reguladora de
la fibrosis quistica en las células epiteliales del tracto res-
piratorio. Las anomalias del transporte idnico son las
consecuencias mas visibles. La modificaciéon de la com-
posicion de las secreciones que derivan de ello se aso-
cia a una inflamacién bronquial precoz, que lleva de
manera progresiva a una broncopatia crénica obstructi-
va, dilataciones bronquiales, enfisema con destruccion
de parénquima y, finalmente, a insuficiencia respirato-
ria cronica y mortal'. Aunque las manifestaciones pul-
monares se pueden determinar clinicamente por la
historia y los hallazgos de la exploracion fisica, con ra-
diografias de térax y con indices somatométricos, todos
estos son parametros mas bien poco sensibles de enfer-
medad pulmonar3. Diversas escalas clinicas y radiologi-
cas permiten, de forma objetiva, el seguimiento de estos
pacientes?’. Con la tomografia computarizada (TC) se
detectan precozmente cambios patologicos, incluso gra-
dos leves de bronquiectasias e impactacion mucosa. De
los sistemas de evaluacidn del dafio pulmonar en la fi-
brosis quistica® 1% los mis relevantes son las escalas de
Bhalla® y Nathanson!?, y algunas de sus modificacio-
nes? 2. Aunque para muchos autores, estas escalas se
correlacionan con las pruebas de funcién pulmonar,
hasta el afio 2001 no se habian hecho comparaciones
entre ambas escalas3. Hay pocas aportaciones de los
cambios patologicos precoces y de la distribucion de las
bronquiectasias en nifos pequenios con fibrosis quistica.
La mayoria de los estudios se centran en grupos de ni-
flos mayores y adultos que ya tienen una enfermedad
pulmonar bien desarrollada3. Se admite un predominio
de la afectacion de los 16bulos superiores en los ni-
nos”12, si bien en 2001, Marchant et al3 han encontrado
una afectacion casi universal de los l6bulos inferiores.

Los objetivos de nuestro estudio son describir el pa-
tron de distribucion de la enfermedad en Asturias y com-
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probar la utilidad de las escalas de Bhalla y Nathanson en
ninos.

MATERIAL Y METODOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo sobre 41 TC pul-
monares pertenecientes a 21 pacientes diagnosticados y
seguidos en la Unidad de Fibrosis Quistica del Departa-
mento de Pediatria del Hospital Universitario Central de
Asturias, a los que se habia realizado este tipo de explo-
racion.

Se recogieron datos clinicos y somatométricos de las
historias clinicas, asi como los de las espirometrias
realizadas en la fecha mas proxima a la realizacion de
la TC.

Peso y talla se obtuvieron en basculas homologadas
con una precision de 100 gy 0,5 cm para la talla.

Las TC (n = 41) se realizaron en el Servicio de Radio-
diagnostico del Hospital Universitario Central de Asturias
con tres modelos de escaner (Elscint CT Twin Flash; Pic-
ker CT Twin Flash; General Electric Light Speed Ultra).
Tras un scout view constan de cortes de entre 1y 6,5 mm
de grosor a intervalos de 3, 5, 8, 10 o 15 mm, de forma
apropiada para el tamafio del nifio. Se usaron cortes de
entre 100 y 300 mAs y 120 kv.

Las TC fueron leidas por dos radiélogos de forma in-
dependiente y sin conocimiento de los datos clinicos o
espirométricos de los pacientes. Todas las TC fueron pun-
tuadas segln las escalas clasicas de Bhalla y Nathan-
son®10 (tablas 1y 2).

Las espirometrias se realizaron en la Seccién de Fisiolo-
gia Respiratoria del Instituto Nacional de Silicosis utilizan-
do varios tipos de espirdbmetros homologados.

Se realiz6 un analisis estadistico de los datos con el
programa SPSS (version 11.0). Se usoé el coeficiente de
correlacion de Spearman para comparar las escalas
de Bhalla y Nathanson entre si, y con los datos de las es-
pirometrias. También se realiz6 la correlacion de las dos
escalas con z-scores para peso, talla e indice de masa cor-
poral (IMO), utilizando las curvas de referencia para la ti-
pificacion ponderal de Serra et al'. Se considero signifi-
cativo un valor de p < 0,05.

RESULTADOS

Se analizaron en total 41 TC realizadas a 21 pacientes,
14 ninas (66,7 %) y 7 nifios (33,3%). Sus edades al realizar
la TC estaban comprendidas entre 1 mes y 16 anos, con
una mediana de 7,5 afios. La edad al diagnostico estaba
comprendida entre 1 y 46 meses, con una mediana de
5,5 meses (fig. 1.

De los datos somatométricos obtenidos de la fecha de
realizacion de la TC se realiz6 el z-score para peso, talla e
IMC con los siguientes resultados:

1. La media del z-score para el peso fue de —0,65 (li-
mites entre —2,08 y +2,0).
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TABLA 1. Sistema de puntuacién de TC pulmonares de Bhalla

0 1 2 3
Gravedad de las bronquiectasias Ausente Leve Moderada Grave
Grosor peribronquial Ausente Leve Moderado Grave
Extension bronquiectasias (n? de segmentos P) Ausente 1-5 6-9 >9
Extension de los tapones de moco (n? de segmentos P) Ausente 1-5 6-9 >9
Saculaciones o abscesos (n? de segmentos P) Ausente 1-5 6-9 >9
Generaciones de divisiones bronquiales afectadas Ausente > 42 generacion > 52 generacion > 62 generacion
Nuamero de bullas Ausente Unilateral Bilateral (no > 4) >4
Enfisema (n? de segmentos P) Ausente 1-5 >5 -
Colapso-consolidacion Ausente Subsegmentario Subsegmento-lobular -
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Figura 1. Distribucion por sexo (A) y por edades (B) .

2. La media del z-score para la talla fue de —0,88 (limi-
tes entre —3,14 y +6,40).

3. La media del z-score para el IMC fue de 0,54 (limi-
tes entre —4,79 y +0,60).

Las 41 TC realizadas comprendian entre 10 y 47 cor-
tes, con una mediana de 16 cortes. El total de cortes
realizados fue de 758, de los que los radidlogos con-
sideraron que 606 (79,95%) eran valorables, y 152
(20,05%) no lo eran. Se consideraron no valorables
4 TC en su totalidad. De las 37 TC valorables, en 29
(78,38%) se apreciaban bronquiectasias, que fue la le-
sion mas frecuente. Las bronquiectasias afectaban entre
1y 17 segmentos broncopulmonares, con una media de
6,5 segmentos (fig. 2).

Catorce TC (37,84 %) presentaban imagenes de tapones
de moco, que fue la segunda lesion en frecuencia. Los ta-
pones de moco afectaban entre 1y 13 segmentos bron-
copulmonares, con una media de 3,6 segmentos (fig. 2).
Cuatro de las TC (10,81 %) mostraban un patrén de vi-
drio deslustrado, tres (8,11 %) condensaciones y otras tres
(8,11%) atelectasias subsegmentarias.

Analizando los segmentos broncopulmonares afecta-
dos, se obtuvo: con respecto a bronquiectasias, el seg-

4

TABLA 2. Sistema de puntuacion de TC pulmonares
de Nathanson

Superior Medio Inferior

Bronquiectasias
Derecha anterior
Derecha posterior
Izquierda anterior
Izquierda posterior

Tapones de moco
Derecha anterior
Derecha posterior
Izquierda anterior
Izquierda posterior

Puntuacion total

Bronquiectasias: 0, ausentes; 1, cilindricas minimas; 2, cilindricas extensas;
3, saculares minimas; 4, saculares extensas; 5, quisticas.

Impactacion mucosa: 0, ausente; 1, presente.

Superior: dpex-carina.

Medio: carina-parte inferior del hilio.

Inferior: hilio-base.

mento afectado mas veces fue el 1 del pulmoén derecho
(18 de las 37 TO), seguido del segmento 2 del pulmon de-
recho, que lo estaba en 17 TC. El segmento 7 del pul-
mon izquierdo no estaba afectado en ninguna TC.
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El pulmoén derecho presentaba una mayor afectacion
que el pulmon izquierdo (106 segmentos afectados frente

Los tapones de moco predominaron en los segmentos
1y 2 del pulmén derecho, afectados en 7 de las 37 TC

En la valoracion que de forma independiente realizaron
los radi6logos, se obtuvo al aplicar las escalas de Bhalla y

1. La media de cortes valorables para el primer radi6-
logo fue de 14,93 y para el segundo radiologo de 14,63,
no siendo significativa la diferencia entre las dos medias.

2. La media de la escala de Bhalla de todas las TC ana-
lizadas por el primer radiélogo fue de 5,43 y por el se-
gundo radidlogo de 5,57, sin diferencia significativa en-

3. La media de la escala de Nathanson de todas las TC
analizadas por el primer radidlogo fue de 66,11 y por el

Figura 3. Afectacion de seg-

mentos broncopulmonares por

bronquiectasias.
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Figura 5. Correlacion entre las escalas de Bballa (A) y Nathanson (B) y tiempo de evolucion de la enfermedad.

segundo radi6logo fue la misma, sin ser por tanto signifi-
cativa la diferencia entre ambas medias.

Al ver que las diferencias entre los dos observadores no
eran significativas se asign6 a cada TC la puntuaciéon me-
dia entre ambos observadores.

Se obtuvieron datos de 25 espirometrias realizadas como
maximo con un mes y medio de diferencia de la fecha de la
TC. En los casos que no tenian espirometria proxima se de-
bi6 a dificultades técnicas, ya que la corta edad de los pa-
cientes no los hacia aptos para este tipo de prueba. La media
del volumen espiratorio maximo en el primer segundo
(FEV) fue del 84,35 % (limites, 51-121%). La media de capa-
cidad vital forzada (FVC) fue del 89,50 % (limites, 55-124%).
La media del FEV,/FVC fue 86,33 (limites, 72 y 96).

Se realizaron correlaciones entre las escalas de Bhalla y
Nathanson y las pruebas de funciéon pulmonar, sin en-
contrar correlaciones estadisticamente significativas.

Existi6 una correlacion débil estadisticamente significa-
tiva (r;=-0,124; p < 0,01) entre el porcentaje de TC valo-
rables y la edad del paciente al realizar la TC. Se observo
una correlacion estadisticamente significativa (r, = 0,701;
p <0,01) entre el nimero de segmentos afectados de
bronquiectasias y la edad del paciente al realizar la TC.

No se hall6 correlacion estadisticamente significativa
entre el nimero de segmentos afectados de tapones de
moco v la edad del paciente al realizar la TC.

Se aprecid una correlacion estadisticamente significati-
va (r,=0,560; p <0,01) entre la puntuacion de la escala
de Bhalla y el tiempo de evolucion de la enfermedad y
también entre la puntuacion de la escala de Nathanson

43
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Figura 6. Correlacion entre las escalas de Bhalla y Na-
thanson.

y el tiempo de evolucién de la enfermedad (r, = -0,645;
p <0,01) (fig. 5.

También fue estadisticamente significativa (r, =—0,808;
p <0,01) la correlaciéon entre las escalas de Bhalla y Na-
thanson entre si (fig. 6) y entre cada una de las escalas y
el nimero de segmentos afectados de bronquiectasias
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Figura 7. Correlacion entre las escalas de Bballa(A) y Nathanson (B) y el niimero de segmentos pulmonares afectados de

bronquiectasias.

TABLA 3. Lesiones halladas con mas frecuencia en la TC en diferentes trabajos

. Nuamero Edad Bronquiectasias Tapones Engrosamiento By} Predominio
Estidio de pacientes (media) (%) de moco (%) peribronquial Conselidauion de las lesiones
Marchant et al (2001)3 16 9,3 100 50 0 44 LID
Bhalla et al (1991)8 14 5-42* 85,7 64,3 92,9 14,3 LS
Maffessanti et al (1996)° 36 13 78 22,9 48 25 LSD
Nathanson et al (1991)1° 28 14,1 96 61 - - LSD
Helbich et al (1999 117 12,2 94 56 76,1 29,1 -
Stilgbauer et al (1992)1¢ 24 48 65 48 91 48 LS
Demirkazik et al (2001)'7 40 6 65 30 97,5 17,5 -

*No aporta la media de edad.

LID: l6bulo inferior derecho; LSD: 16bulo superior derecho; LS: l6bulo superior, sin precisar el lado mds afectado.

(para la escala de Bhalla: r,_0,680; p < 0,01; para la esca-
la de Nathanson: r, =-0,649; p < 0,01) (fig. 7).

DiscusioN

La edad a la que se realizd la TC a nuestros pacientes
variaba entre 1 mes de vida y 16 anos, lo que hace de ella
una muestra con un rango de edades muy amplio dentro
de la edad pediitrica, con una mediana de 7,5 afios, y
constituye una de las muestras de menor edad de los tra-
bajos publicados3?11:1315-17,

Analizando el porcentaje de cortes valorables, llama la
atencion que el 20% no lo eran, con una correlacion ne-
gativa entre la edad del paciente y la cantidad de cortes
no valorables, de forma que a mayor edad disminuye el
porcentaje de cortes rechazables. Esto apoya el hecho de
que es necesario realizar las TC a los nifios pequerios en
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unas condiciones adecuadas de sedoanalgesia para evi-
tar artefactos por movimientos o falta de colaboracion!®.

En nuestra serie las bronquiectasias fueron la lesion
diagnosticada con mas frecuencia, lo cual coincide con
la mayoria de los estudios publicados311:13.16 (tabla 3).
S6lo en dos publicaciones se ha encontrado que es la se-
gunda lesion, detrds de los tapones mucosos!? o del atra-
pamiento aéreo y el grosor peribronquiall”.

El 78,38 % de las TC presentaba bronquiectasias, un
porcentaje menor que en los estudios de Marchant et al?
(100 %), Maffessanti et al® (89 %) y Santamaria et al'3
(90%), similar al de Bhalla et al® y Helbich et al'! (am-
bos en torno al 80%) y superior al de Stilgbauer!® (65 %)
y Demirkazik!” (65 %).

Estas variaciones pueden ser explicadas por la diferen-
cia de edad de las muestras, de forma que las series que
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tienen un porcentaje mas alto de bronquiectasias, son
aquellas cuyos pacientes tienen mayor media o mediana
de edad.

En nuestra muestra encontramos una correlacion esta-
disticamente significativa entre edad y nimero de seg-
mentos afectados de bronquiectasias, es decir, a mayor
edad, mayor cantidad de bronquiectasias.

Sin embargo, no existié correlacion en nuestro estudio
entre la edad de los pacientes y el nimero de segmentos
afectados de tapones de moco. Esto se debe a que si bien
los tapones de moco son lesiones que van a predisponer y
a influir en que se produzca una bronquiectasia, todavia
son médicamente tratables y, por lo tanto, reversibles®10,
De esta forma, la deteccion precoz de los tapones de moco,
gracias a las TC de seguimiento, puede ser Gtil para terapias
agresivas que eviten el dafio pulmonar establecido .

En nuestra serie los segmentos mas afectados por bron-
quiectasias fueron el 1 y el 2 del pulmoén derecho, que
corresponden ambos al 16bulo superior. Esto coincide con
la mayoria de la literatura médica y solo discrepa con Mar-
chant et al3 que encontraban que lo eran los 16bulos infe-
riores. Asi, el estudio de Santamaria et al'?, en el que se es-
tudiaba a 30 pacientes con una mediana de edad de
13,2 afios (limites, 6,75-24), encontraron bronquiectasias en
el 85% de las TC en el 16bulo superior derecho, el mis
afectado. Maffessanti et al® describian también el predomi-
nio en el 16bulo superior derecho en una muestra de pa-
cientes de 13 anos de media (Iimites, 5-28). En series de
edades mds pequenas como la de Stiglbauer et al'®, con
una media de edad de 57,9 meses (limites, 4-116), el 90%
de las bronquiectasias afectaban a los 16bulos superiores,
sin diferencia entre el lado izquierdo y el derecho (tabla 3).

Los tapones de moco constituyeron la segunda alteracion
en orden de frecuencia (37,8% de las TC valorables), por-
centaje similar al de la mayoria de los trabajos publicados.

Bhalla et al® los encuentran en el 35,7 % de las TC, Maf-
fessanti et al® en el 29 %; Demirkazik et al'” en el 30 %,
Shah et al'? en el 33% e inferior a los de Stiglbauer et
al6 (48 %), Helbich et al!! (51,3 %), Santamaria et al!3
(63%) o Nathanson et al'® (71%).

En este caso no existe relacién clara con la edad como
la habia con las bronquiectasias, ya que, aunque se trata
de una lesion muy frecuente, no es una lesion definitiva,
por lo que dependerd del momento de la enfermedad en
que se capte®1°. Ademis, al ser una lesién médicamente
tratable dependera también del estado clinico de los pa-
cientes o de las distintas terapias que se sigan®10,

Topograficamente los tapones de moco siguieron una
distribucion similar a la de las bronquiectasias, siendo de
nuevo el l6bulo superior derecho (los segmentos 1y 2) el
mis afectado. En la literatura especializada no se encuen-
tra este dato (la mayoria de los trabajos no lo resefian),
salvo en los datos de Maffessanti et al?, que también en-
cuentra el 16bulo superior derecho como el mas afectado
por los tapones de moco.
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Las otras alteraciones de nuestra serie (vidrio deslus-
trado, atelectasia y condensaciones), se hallaron en una
frecuencia baja, muy inferior a la descrita en otros traba-
j0s210:1216.17 Revisando las TC, los radi6logos considera-
ron que el 20,05% de los cortes de las TC no eran valo-
rables. Este es un dato que muchos de los trabajos no
reflejan y que a nuestro juicio es muy importante.

Se consider6 un corte como no valorable cuando la
imagen que ofrecia era tan pobre que el radidlogo no
era capaz de asegurar que pudiera haber o no, en ese
corte, las lesiones que se estaban buscando, y se consi-
der6 la TC como no valorable entera si no habia al menos
3 cortes valorables, cubriendo al menos una de ellos cada
region del pulmon (superior, media e inferior). Stiglbauer
et al'® consideran no valorable una TC si mds del 30 %
de los cortes no son valorables, Gnico trabajo en el que se
cita este dato.

No se encuentra correlacion de las escalas Bhalla y Nat-
hanson con los z-scores de peso, (tampoco se veia rela-
cion en el trabajo de Marchant et al3), talla o IMC.

Se encontrd una correlacion muy buena y estadistica-
mente significativa entre las dos escalas entre si, que con-
firma lo descrito por Marchant et al3, y entre estos y el
tiempo de evolucion de la enfermedad, lo cual es logico
realizando un razonamiento similar al de las bronquiec-
tasias: a mayor tiempo de evolucion de la enfermedad,
mayor serd el nimero de lesiones, y mayor y menor se-
ran las escalas de Bhalla y Nathanson, respectivamente.

No se encontro correlacion estadisticamente significativa
entre las escalas de Bhalla y Nathanson y las pruebas de
funcion pulmonar, a diferencia de lo que publican la ma-
yoria de los autores39:11-13,16-18 y tampoco la hubo al su-
primir los resultados de los pacientes menores de 8 afios
(peor colaboracion). Tal vez la técnica de la espirometria
en nuestro centro no esté bien adaptada a los pacientes
pediatricos. Por ello, aunque no sea el objetivo principal
de nuestro trabajo, sugerimos que probablemente un estu-
dio prospectivo en pacientes de perfil bien definido ayu-
darfa a interpretar de manera adecuada estos resultados.

Marchant et al® consideran mejor la escala de Bhalla
para la valoracion de los nifios pequenos al obtener me-
jor correlacion con las pruebas de funcion pulmonar. La
correlaciéon que se encuentra en esta serie es mayor con
la escala de Bhalla en relacion a los tres parametros que
se valoran de funcién pulmonar (FVC, FEV, y FEV,/FVC)
que con el de Nathanson, pero lo hallado no alcanzd
correlaciones estadisticamente significativas.

Cabe destacar finalmente que aunque este trabajo esta
basado en escalas clinicas, radiolégicas y pruebas de fun-
cién pulmonar, compartimos la opinién de Sinchez-Solis
y Pajarén?’, sobre el riesgo que se corre con las escalas
de reducir al enfermo a un conjunto de cifras y tomar
nuestras decisiones en funcion de ellas, sobre todo cuan-
do nos enfrentamos a decisiones tan dificiles como la de
indicar un trasplante pulmonar.
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