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RESUMEN

Introduccion: El Registro Espafiol de Bronquiectasias de la SEPAR (RIBRON) comenzé como una plataforma
longitudinal de recogida de datos de pacientes con esta enfermedad. El objetivo del presente estudio es
describir tanto su funcionamiento, como analizar las caracteristicas de los pacientes con bronquiectasias
seglin el sexo.
Métodos: Entre febrero de 2015y 2019, fueron incluidos 1.912 pacientes adultos diagnosticados de bron-
quiectasias procedentes de 43 centros. Todos los pacientes presentaron al menos datos completos de 79
variables basicas necesarias y controladas mediante una auditoria externa.
Resultados: Edad media fue de 67,6 afios (15,2), el 63,9% mujeres. El sintoma mas comin fue la tos
productiva en el 78,3%, que fue mucopurulenta-purulenta en el 45,9%. La etiologia mas frecuente fue la
postinfecciosa en el 40,4%, siendo idiopaticas en el 18,5%. Pseudomonas aeruginosa fue el microorganismo
mas frecuentemente aislado con el 40,4%, el 25,6% en forma de infeccién crénica. El nimero anual de
agudizaciones leve-moderadas/graves fue de 1,62 (1,9)/0,59 (1,3). El 50% de los pacientes presentaron
obstruccion al flujo aéreo (el 17% grave). La localizacién mas frecuente fueron los 16bulos inferiores. El
valor medio del FACED [E-FACED/BSI fue de 2,06 (1,7)/2,67 (2,2)/7,8 (4,5), respectivamente. El 66,7% de
los pacientes tomaban corticoides inhalados, el 19,2% macrélidos y el 19,5% antibiéticos inhalados. Las
mujeres presentaron un perfil de menor gravedad que los varones en términos clinico-funcionales y
etiolégicos, pero semejante perfil infeccioso, radiolégico y terapéutico.
Conclusiones: RIBRON representa un excelente mapa de las caracteristicas de las bronquiectasias en nues-
tro pais. Dos tercios de los pacientes son mujeres que presentaron unas caracteristicas propias, de menor
gravedad de la enfermedad.
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RIBRON: The spanish Online Bronchiectasis Registry. Characterization of the
First 1912 Patients

ABSTRACT

Introduction: The SEPAR Spanish Bronchiectasis Registry (RIBRON) began as a platform for the collection
of longitudinal data on patients with this disease. The objective of this study is to describe its operation
and to analyze the characteristics of bronchiectasis patients according to sex.

Methods: A total of 1912 adult patients diagnosed with bronchiectasis in 43 centers were included bet-
ween February 2015 and 2019. All patients had complete data consisting of at least 79 basic required
variables, controlled by an external audit.

Results: Mean age was 67.6 (15.2) years; 63.9% were women. The most common symptom was productive
cough (78.3%) which was mucopurulent-purulent in 45.9% of cases. The most common etiology was post-
infectious (40.4%), while 18.5% were idiopathic. Pseudomonas aeruginosa was the most frequently isolated
microorganism (40.4%), of which 25.6% were associated with chronic infection. The annual number of
mild-to-moderate/severe exacerbations was 1.62(1.9)/0.59 (1.3). Half of the patients (50%) presented with
airflow obstruction (17% severe). The most frequent radiological localization was lower lobes. The average
FACED/E-FACED/BSI values were 2.06 (1.7)/2.67 (2.2)/7.8 (4.5), respectively. Overall, 66.7% of patients
were taking inhaled corticosteroids, 19.2% macrolides, and 19.5% inhaled antibiotics. Women presented
a less severe profile than men in clinical and functional terms, and a similar infectious, radiological and
therapeutic profile.

Conclusions: RIBRON represents an excellent map of the characteristics of bronchiectasis in our country.

Two thirds of patients are women who presented lower disease severity as a specific characteristic.

© 2020 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

Sin lugar a dudas, el conocimiento cientifico de las bronquiec-
tasias ha crecido de una forma acelerada durante los Gltimos afios.
Prueba de ello es la publicacién de diversas normativas nacionales e
internacionales'~*, asi como la puesta en marcha de algunos regis-
tros que hanido acumulando un gran nimero de datos procedentes
de pacientes que sufren esta enfermedad”-10.

La Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR)
ha sido pionera en ambas circunstancias. Por un lado, publicé
las primeras normativas del mundo de bronquiectasias en 2008,
recientemente renovadas, lo que ha contribuido indudablemente a
un mejor cuidado y control de nuestros pacientes!!. Por otro lado,
también puso en marcha el primer registro nacional de bronquiec-
tasias (Registro histérico: 2002-2011) que acumulé informacién de
mas de 2.000 pacientes de 36 centros, y del que se han realizado
importantes publicaciones'?~14,

En febrero de 2015, el Programa Integrado de Investigacion
(PII) de bronquiectasias de la SEPAR, con el auspicio de la Funda-
cion Respira, decidi6 iniciar un nuevo registro de bronquiectasias
que englobara también datos de seguimiento de los pacientes, en
un intento por analizar de una forma mas fidedigna la historia
natural de la enfermedad a lo largo del tiempo. Con este objetivo
nacio6 el actual Registro Espafiol Informatizado de Bronquiectasias
(RIBRON)'>, que a fecha de la escritura del presente manuscrito
(julio de 2019) ha superado ya la entrada de mas de 2.300 pacien-
tes procedentes de 43 centros de todo el pais, lo que lo convierte
junto con el registro estadounidense’, en uno de los mas extensos
del mundo. Dada esta amplia participacién por parte de centros de
todo el territorio nacional, el andlisis de los datos de los pacientes
nos permite aproximar de una forma fidedigna las caracteristicas
generales de las bronquiectasias en nuestro pais.

El objetivo principal del presente estudio es describir tanto
las peculiaridades propias del funcionamiento de registro RIBRON,
como analizar las caracteristicas fundamentales de los pacientes
con bronquiectasias del registro segtn el sexo.

Material y métodos
Objetivos de RIBRON

RIBRON es una base de datos centralizada de los pacientes con
bronquiectasias, procedentes de 43 centros de todo el territorio
espaiiol. Los objetivos de este registro son:

1. Obtener informacién de los pacientes con bronquiectasias para
mejorar el conocimiento de la enfermedad en nuestro pais

2. Facilitar e impulsar la investigacién multicéntrica y multidisci-
plinar en bronquiectasias

3. Identificar grupos de pacientes candidatos para futuros ensayos
clinicos

4. Valorar el seguimiento de las normativasy guias clinicas en bron-
quiectasias de nuestro pais con el intento de homogeneizar y
mejorar el manejo de los pacientes

Pacientes

Los criterios de inclusién son los siguientes: pacientes de mas
de 18 afios de edad con bronquiectasias de cualquier etiologia
(incluida la fibrosis quistica [FQ], si bien para el presente anali-
sis solo se tendran en cuenta las bronquiectasias no debidas a FQ).
Todos los pacientes deben estar diagnosticados mediante tomogra-
fia computarizada de alta resolucién de térax (TCAR), y presentar
una clinica compatible con la enfermedad. Fueron excluidas las
bronquiectasias por traccién. Todos los comités de ética de los cen-
tros participantes dieron su visto bueno al registro, y todos los
pacientes firmaron un consentimiento informado para incluir sus
datos en el mismo. En todo momento se siguieron las recomenda-
ciones de la Declaracién de Helsinki de buena practica clinica, asi
como la ley de proteccién de datos actualmente vigente. El registro
es patrocinado por la SEPAR.
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Recogida de datos

Cada entrada de datos por paciente esta confeccionada por un
amplio conjunto de variables compuesto por 637 entradas tanto
basales como de seguimiento anual, de las cuales 79 fueron consi-
deradas como basicas o criticas, definidas como aquellas variables
minimas que, como consecuencia de su relevancia, debian de relle-
narse para que los pacientes fueran considerados como validos.
Estas variables son referidas a datos generales y antropométricos,
variables diagnésticas, etiologia y pruebas complementarias etiol6-
gicas, antecedentes patolégicos y comorbilidades, cuadro clinico y
exploracién fisica, funcién pulmonar, analitica basica (ademas de la
especifica para el diagnéstico etiol6gico), diagnéstico radioldgico,
datos microbiolégicos, agudizaciones, complicaciones y tratamien-
tos (tanto farmacolégicos como no farmacolégicos) tanto en fase
estable como durante las agudizaciones. Ademas de estas varia-
bles, de forma anual se rellena un apartado de seguimiento que
recoge las circunstancias nuevas ocurridas desde la tltima visita,
englobando todos los aspectos anteriormente mencionados.

Control de calidad de RIBRON

Una empresa externa a RIBRON e independiente de los investi-
gadores y de la SEPAR se encarga del control de calidad de los datos.
Para ello se establecieron diferentes medidas:

1. Todas las variables presentan alarmas para identificar valores
fuera de de los rangos razonables preestablecidos. En este caso
el dato no se puede introducir alertando al investigador de esta
circunstancia

2. Si se detecta un dato confuso o conflictivo, la empresa contacta
con el investigador para certificar la autenticidad del mismo

3. De forma anual se realiza un barrido de la base de datos en busca
de datos anémalos o missing data poniéndolo en conocimiento
de los investigadores correspondientes mediante una auditoria
externa que queda registrada, y la realizacién de un informe que
se hace llegar al comité cientifico del registro

4. Lavalidacién se realiza de forma individual para cada paciente

5. Anualmente se realiza un volcado de los datos en formato SPSS®
0 Excel® cuyo contenido es depurado por un estadistico profe-
sional

6. La empresa vela por la confidencialidad de los datos siguiendo la
legislacion vigente

Estudio estadistico

En el presente estudio se analizan las caracteristicas de 1.912
pacientes procedentes de 43 centros de todo el territorio espafiol
en cuanto a datos generales y antropométricos, variables diagnosti-
cas, etiologia y pruebas complementarias etiol6gicas, antecedentes
patolégicos y comorbilidades, cuadro clinico y exploracion fisica,
funcién pulmonar, diagndstico radiolégico, datos microbiol6gi-
cos, agudizaciones y tratamientos (tanto farmacol6gicos como no
farmacolégicos). Las variables son tabuladas mediante la media
(desviacién estandar) en caso de variables con distribucién normal,
la mediana (rango intercuartil) en caso de distribucién no normal,
y mediante el porcentaje respecto al total en caso de variables cua-
litativas o dicotémicas. Se utiliz6 una prueba t de Student/U de
Mann-Whitney o la Chi-cuadrado (dependiendo del tipo y distribu-
cién de las variables) para analizar las caracteristicas diferenciales
entre los grupos dependiendo del sexo. Se consideré como esta-
disticamente significativo un valor de p<0,05. Los datos fueron
analizados mediante el paquete estadistico SPSS® versién 21.0.

Resultados

A fecha de febrero de 2019, habia incluidos 2.115 pacientes de
los que 29 estaban pendientes de datos, 47 no fueron validos y 127
fueron diagnosticados de FQ. Por lo tanto fueron analizados en el
presente estudio 1.912 pacientes diagnosticados de bronquiecta-
sias de 43 centros (fig. 1).

Datos demogrdficos y antropométricos

La edad media fue de 67,6 afios (15,2), el 43,8% con mas de 70
afios, y hubo un predominio de mujeres con el 63,9%. E196,7% fueron
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Figura 1. Distribucion geogréfica de los centros participantes en RIBRON.
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Tabla 1
Datos demograficos, antecedentes patolégicos y clinica preponderante de los
pacientes

N=1.912 pacientes,
media (SD) o

porcentaje
Datos demograficos
Edad, afios 67,6 (15,2)
Porcentaje pacientes con > 70 afios, % 43,8
Sexo, % mujeres 63,9
Raza, % caucdsicos 96,7
IMC, kg/m? 25,6 (4,8)
Retraso diagnéstico, afios 6,2 (12,1)
Antecedentes patologicos
Rinosinusitis-poliposis nasal, % 27,7
Hdbito tabdquico, paquetes/afio 31,4 (27,6)
Nunca fumadores, % 58,4
Exfumadores, % 333
Fumadores activos, % 83
Habito endlico, g/dia 35,8(30,8)
Enfermedad cardiovascular, % 17,4
Enfermedad coronaria, % 4
Insuficiencia cardiaca, % 7.2
Arteriopatia periférica, % 2,7
Cor pulmonale, % 1,2
Enfermedad cerebrovascular, % 3,6
Diabetes mellitus, % 9,8
Insuficiencia renal, % 32
Ansiedad/depresion, %/% 7,4/8,4
Toma de al menos un psicofarmaco, % 34,9
Antecedente tumoral, % 7,2
Indice de Charlson 1,83 (1,46)
Clinica y exploracion fisica
Tos habitual (todos o casi todos los dias), % 78,3
Expectoracién, cantidad
Ocasional, % 16
<20cc/dia, % 26,1
20-50 cc/dia, % 20,3
50-100 cc/dia, % 6,4
>100cc/dia, % 0,8
Expectoracién (coloracién habitual)
Mucosa, % 53
Mucopurulenta, % 33,6
Purulenta, % 12,3
Hemoptoica, % 1,1
Disnea (segtin escala mMRC)
-/IV, % 39,9
I/1V, % 30,9
/1, % 24,1
I/1V, % 43
IV/IV, % 0,8

de raza caucasica. El retraso diagnéstico fue de 6,2 afios (12,1). El
indice de masa corporal (IMC) fue de 25,6 kg/m? (4,8) (tabla 1).

Antecedentes de interés

La mayoria de los pacientes nunca habia fumado (58,4%), ni
presentaron un habito enélico (58%). Entre los fumadores y exfu-
madores el nimero de paquetes/afio fue de 31,4 (27,6); el 8,3%
fumadores activos y el 33,3% exfumadores. El indice de Charlson
medio fue de 1,83 (1,46).

Entre los antecedentes patolégicos, el mas frecuente fue la rino-
sinusitis/poliposis nasal que estuvo presente en el 27,7%, seguido
de la enfermedad cardiovascular (17,4% pacientes con al menos un
evento cardiovascular previo)y latumoral (7,2%).Sibien entre el 7,4
y el 8,4% de los pacientes estaba diagnosticado de ansiedad o depre-
sién, mas de un tercio del conjunto global de pacientes incluidos en
el estudio, el 34,9% tomaban al menos un psicofarmaco (tabla 1).
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Figura 2. Distribucién del nimero de agudizaciones leves-moderadas (A) y gra-
ves (B) por bronquiectasias entre el afio previo a la entrada en el registro y el afio
posterior.

Datos clinicos

El sintoma mas frecuente fue la tos (78,3%) con expectoracion
(69,6%). El 29,2% de los pacientes presentaron al menos disnea
(mMRC) de grado II/IV (tabla 1).

Agudizaciones

En la figura 2 se observa la distribucién de los pacientes segin
el nimero y la gravedad de las agudizaciones durante el afio previo
y el aflo posterior a su entrada en el registro. El nimero medio de
agudizaciones leves-moderadas en el afio previo fue de 1,62 (1,9) y
de agudizaciones graves (necesidad de hospitalizacién o de terapia
antibidtica intravenosa hospitalaria o domiciliaria por agudizacién)
de 0,59'3, mientras que en el afio posterior fue de 1,557 y 0,572,
respectivamente. No se observaron diferencias significativas en el
ndmero ni en la gravedad de las agudizaciones al comparar las pro-
ducidas en el afio anterior y posterior a su entrada en el registro. El
57,4,19,5y 10,9% de los pacientes presentaron al menos una, 2 o
3 agudizaciones al afio. El 13,2% presenté al menos una hospitali-
zacion al afio. Asumiendo como definicién de paciente agudizador
aquel con al menos 2 agudizaciones al afio o una hospitalizacién al
afio'®, el 22,4% de los pacientes podia ser considerado como tal.

Datos etiolégicos

Presentaron datos validos de etiologia el 99,4% de los pacientes.
En la tabla 2 aparecen las etiologias por grupos mas frecuentes. La
etiologia mas frecuente fue la postinfecciosa (40,4%), mientras que
el 18,5% de los pacientes presentaron bronquiectasias etiquetadas
como idiopaticas.

Datos de la funcién pulmonar

El valor medio del FEV; basal fue de 1,861(0,8) (73,9% del pre-
dicho), mientras que la capacidad vital forzada (FVC) media fue de
2,66 (0,9) (83,8% del predicho). El 53,1% present6 obstruccién al
flujo aéreo definida como un cociente FEV;/FVC< 0,7, mientras que
el 17% presentd una obstruccion grave al flujo aéreo (FEV; <50%).
El1 19,8% de los pacientes present6 un test broncodilatador positivo.
Se dispuso de datos del test de la marcha de 6 min en 131 pacientes
con un recorrido medio de 425,3 m (114). Por término medio los
valores de difusién de monéxido de carbono corregido por el volu-
men alveolar (DLCO/VA) resultaron estar dentro de los parametros
normales: 81%. La gasometria arterial presenté como valor medio
una hipoxemia moderada en la gasometria (pO,: 66 mmHg [17,5]
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Tabla 2
Etiologia de las bronquiectasias en el registro RIBRON
Etiologia Porcentaje
Idiopdticas 18,5
Postinfecciosas 40,4
Tuberculosis 13,5
Asociadas a EPOC 10,9
Asociadas a asma 7.8
Inmunodeficiencias 42
Enfermedades genéticas 4.2
Enfermedades sistémicas 4
Neumonitis inflamatoria 1,7
Aspergilosis broncopulmonar alérgica 0,9
Malformaciones congénitas 0,7
Enfermedad inflamatoria intestinal 0,8
Bronquiolitis obliterante 0,6
Obstruccion bronquial 0,3
Respuesta hiperinmune 0,3
Vasculitis 0,2
Otras 4,5

EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica.

Figura 3. Distribucién por I6bulos de las bronquiectasias.

y pCO,: 39,7 mmHg [6,7]). Se dispusieron de datos en 355 pacien-
tes de volimenes pulmonares con una capacidad pulmonar total
media (CPT) de 6,431(3,1) (102% predicho) y un volumen residual
(VR) de 3,781(11,5) (138% del predicho).

Datos radioldgicos

En la figura 3 se muestra la distribucién de bronquiectasias por
16bulos pulmonares. Las localizaciones mas frecuentes fueron los
16bulos inferiores (64,7-56,9%) y el 16bulo medio (56,9%). El 48,2%
presentd bronquiectasias en mas de 2 I6bulos pulmonares, siendo el
90,9% cilindricas. E1 26,4% de los pacientes present6 bronquiectasias
varicosas y el 21% quisticas. El 19,4% present6 ademas imagenes
radiol6gicas compatibles con bronquiolitis (imagen en «arbol en
brote»).

Puntuaciones de gravedad

El valor medio del FACED (17) y E-FACED (18) fue de 2,06 (1,69)
y 2,67 (2,17), respectivamente, mientras que el del Bronchiectasis
severity index (BSI) (19) fue de 7,8 (4,5). En la figura 4 se muestra el
porcentaje segiin gravedad (leve, moderada o grave) de las 3 pun-
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Figura4. Distribucion por gravedades segtin las puntuaciones FACED, EFACED y BSI.

Tabla 3
Aislamientos e infeccién bronquial crénica por microorganismos potencialmente
patégenos

Microorganismo Aislamientos Infeccién bronquial crénica

Bacterias
P. aeruginosa (mucoide), % (%) 40,4 (11,2) 25,6 (8)
H. influenzae, % 18,9 14,1
S. aureus (MR), % (%) 7,6 (0,6) 7,5(0,3)
M. catarrhalis, % 5,4 4,7
S. pneumoniae, % 51 5,2
Enterobacterias, % 53 6,1
Klebsiella spp., % 1,9 2,1
S. maltophilia, % 2,4 1,5
B. cepacea, % 0,1 0,3
Acinetobacter spp., % 0,8 0,3
A. xylosoxidans, % 1,4 1,5
otros, % 4 33
Micobacterias
M. tuberculosis, % 0,1
M. avium, % 0,7
M. abscessus, % 0,2
M. kansasii, % 0,2
M. fortuitum, % 0,1
M. xenopi, % 0,1
Otros, % 0,2
Hongos
Candida albicans, % 2,4
Aspergillus fumigatus, % 0,7
Aspergillus niger, % 0,2
Penicilium, % 0,2
Otros, % 0,5

tuaciones multidimensionales, asi como la distribucién grafica por
puntos de los scores FACED y E-FACED.

Datos microbioldgicos

En la tabla 3 se muestran las principales caracteristicas micro-
bioldgicas de los pacientes con bronquiectasias. El 38,5%, presentd
colonizaciéninicial, el 16,7% intermitente y el 44,8% infeccién bron-
quial crénica. El microorganismo potencialmente patégeno (MPP)
mas frecuente implicado (tanto en aislamiento Gnico como en
forma de IBC fue Pseudomonas aeruginosa (P. aeruginosa) con un
40,4 y 25,6% de pacientes, respectivamente. Se aislaron tan solo
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Tabla 4
Comparacién segin el sexo de las caracteristicas de las bronquiectasias

Variable Varén (n=691) Mujer (n=1.221) Valor de p
Edad 68,3 (16) 67,1(15) 0,039
Edad > 70 afios 49,9 40,4 <0,0001
IMC, kg/m? 26,6 (4,2) 25,1(4,9) <0,0001
Disnea 1,2(04) 1,1(0,3) <0,0001
Indice de Charlson 2,2(1,8) 1,6(1,2) <0,0001
Ansiedad 4,1 11 <0,0001
Depresion 5,1 10,2 <0,0001
Idiopdticas 13,7 21,3 <0,0001
Postinfecciosas 34,9 43,5 <0,0001
EPOC 23,2 4,01 <0,0001
Asma 5,6 9 <0,0001
FACED 2,4(1,8) 1,9(1,6) <0,0001
E-FACED 3,1(2,3) 2,4(2) <0,0001
BSI 8,7 (4,8) 6,9 (4,5) <0,0001
IBC-PA 23,8 22,3 0,43
Lobulos afectos 2,76 (1,4) 2,76 (1,4) 0,95
Agudizaciones 1,5(1,8) 1,7(1,9) 0,14
Hospitalizacion por agudizaciéon 0,73 (1,5) 0,51(1,9) 0,0001
FEV1, % 68,1(23) 77,2 (24,1) <0,0001
FVC, % 78,8 (19,2) 86,5(22,9) <0,0001
FEV,/FVC, % 65,5 (15) 71,1 (12,7) <0,0001
Macrélidos 21,3 18,1 0,089
Antibiéticos inhalados 20,4 18,5 0,13

BSI: bronchiectasis severity index; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica;
FEV;: volumen espiratorio forzado el primer segundo; FEVC: capacidad vital forzada;
IBC-PA: infeccién bronquial crénica por Pseudomonas aeruginosa; IMC: indice de
masa corporal.

Variables tabuladas segtin media (desviacién estindar) en caso de cuantitativas o
porcentaje sobre el total en caso de cualitativas.

micobacterias atipicas en 26 pacientes, siendo la mas frecuente
Mycobacterium avium complex.

Datos de tratamiento

El 75% de los pacientes tomaba corticoides de forma crénica, de
los que el 87% eran por via inhalada (66,7% del total de pacientes). El
77% de los pacientes tomaba algin tipo de tratamiento broncodila-
tador (67% beta 2 de accién corta; 68% beta 2 de accién larga 'y 44%
anticolinérgicos). E1 60,2% de los pacientes seguian algin programa
de fisioterapia respiratoria siendo, en el 69% de los casos, técnicas
manuales de drenaje de secreciones. El 8,2% utilizaba mucoliticos y
el 2,5% suero hiperténico mas frecuentemente al 7%. El 7,4% de los
pacientes eran portadores de oxigenoterapia domiciliaria, mien-
tras que el 0,9% precisaba de ventilacién mecanica no invasiva.
Finalmente, el 19,2% tomaba macrélidos de forma crénica (93% azi-
tromicina) y el 19,5% antibiéticos inhalados (de los que el 78% era
colistimetato de sodio nebulizado).

Diferenciacién por sexo

En la tabla 4 se comparan las caracteristicas generales de los
pacientes segin el sexo. Se observa como las mujeres presenta-
ron un perfil de enfermedad muy diferente al de los varones, con
menor edad, menor IMC, menos sintomas, menos comorbilidades,
aunque mas psicopatologias (ansiedad/depresiéon y toma de psico-
farmacos), mas bronquiectasias idiopaticas, postinfecciosas o por
asma, y menos debidas a EPOC, menor gravedad de la enfermedad,
menor nimero de ingresos por agudizacién y mejor funcién pul-
monar. Sin embargo, no se observaron diferencias en relacién al
ndmero de agudizaciones leves-moderadas, presencia de IBC por P.
aeruginosa o en el tratamiento antibiético o antiinflamatorio de la
infeccién, ni en la extensién radiolégica de las bronquiectasias.

Discusion

El presente estudio representa la primera comunicacién sobre
los datos de RIBRON (Registro Espafiol de Bronquiectasias), con
mas de 2.000 pacientes evaluables de 43 centros. Segtn los resul-
tados del presente estudio, casi dos tercios de los pacientes con
bronquiectasias son mujeres, las cuales presentan un perfil muy
diferente al de los varones, con menor gravedad de la enfermedad
en términos clinico-funcionales y etioldgicos (mayor porcentaje de
formas idiopaticas, asma y postinfecciosas), pero semejante perfil
infeccioso (semejante nimero de aislamientos e IBC por P. aerugi-
nosa) radiolégico y terapéutico. Finalmente, en Espafia, segtn los
resultados del presente registro, se observa un elevado porcen-
taje de aislamientos e IBC por MPP, especialmente P. aeruginosa,
lo que se relaciona con un importante nimero de pacientes bajo
tratamiento antibiético prolongado, especialmente inhalado y anti-
inflamatorio (macrélidos).

Durante los dltimos afios se han desarrollado en diferen-
tes paises varios registros nacionales e internacionales que han
acumulado una importante cantidad de informacién acerca de
las bronquiectasias®!>. De ellos, los registros estadounidense’ y
australiano® han publicado resultados globales sobre 589 y 1.826
pacientes, respectivamente, mientras que otros registros como el
italiano (IRENE/IRIDE)®?, el aleman (PROGNOSIS)° o el europeo
(EMBARC)!? tan solo han publicado hasta el momento datos sobre
la metodologia seguida y algunos datos especificos.

En relacién con los datos del registro estadounidense y austra-
liano, los pacientes del registro espafol son semejantes en cuando
a su edad media y el porcentaje de mujeres (siendo incluso mayor
en los otros 2 registros). También la localizacién predominante en
16bulos inferiores y 16bulo medio es semejante, asi como la cli-
nica preponderante, comorbilidades y nimero y gravedad de las
agudizaciones.

Sin embargo, existen algunas caracteristicas diferenciadoras. En
el registro espafiol el nimero de aislamiento e IBC por diferentes
microorganismos, especialmente P. aeruginosa es mayor que en EE.
UU. o Australia. Estos datos coinciden con los aportados por diferen-
tes agencias microbiolégicas que destacan que existe un gradiente
norte-sur europeo de menor a mayor aislamiento de cepas de P.
aeruginosay resistencias de este microorganismo, lo que obliga a un
tratamiento contundente en estos paises!”. Ello podria explicar la
razén por la que, en relacién alo observado en otros paises del norte
de Europa, el porcentaje de utilizacién de antibiéticos a largo plazo
y macrélidos sea mas elevado en Espafia’®. Esta situacién micro-
bioldgica es similar (si no peor) en Hispanoamérica y China, donde
el porcentaje de pacientes con aislamientos o IBC por P. aeruginosa
supera ampliamente el 40% de los pacientes!®2%. Sin embargo, en
EE. UU. existe una inusual alta prevalencia de infeccién por mico-
bacterias no tuberculosas superior al 66%’, mientras que en Espafia
es un hallazgo poco usual, aunque de creciente importancia?'.

Por otro lado, llama la atencién que el porcentaje de bron-
quiectasias idiopaticas es significativamente menor en Espafia en
comparacién con los resultados de otros registros. Si bien ello puede
responder al hecho de que desde hace mas de una década se dispone
en nuestro pais de unas normativas que pueden estar favoreciendo
un mejor diagndstico etiolégico, no se puede descartar que algunas
bronquiectasias etiquetadas como postinfecciosas puedan no haber
sido generadas por la infeccién (en especial las relacionadas con
viriasis y otras infecciones en la infancia) dada la dificultad que en
muchas ocasiones supone encontrar una relaciéon de causa-efecto
entre ambas entidades.

Es muy significativo el uso importante que se hace de los cor-
ticoides inhalados (el 66,7% de los pacientes) cuando tan solo un
7,8% de los pacientes presentaron asmay un 0,9% aspergilosis bron-
copulmonar alérgica, a pesar de que ni la normativa nacional’-
ni ninguna normativa internacional®* recomiendan su uso en
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pacientes con bronquiectasias. Este exceso en la utilizacién de cor-
ticoides inhalados no es exclusivo de nuestro pais. Asi el registro
americano publica un porcentaje del 39% de utilizacién’, y es mayor
al 50% en muchos de los paises europeos que forman parte del
registro europeo EMBARC (datos no publicados). Es evidente que
el exceso en la utilizacién de corticoides inhalados en bronquiecta-
sias es un tema de enorme importancia que debe de ser abordado
en un futuro préximo, identificando de una forma mas precisa qué
pacientes podrian beneficiarse mas de este tratamiento y si existe
algin biomarcador que pronostique un buena (o mala) respuesta o
la futura aparicién de efectos secundarios de este tratamiento®?.

Finalmente, segiin nuestros resultados son llamativas las
importantes diferencias encontradas entre los pacientes con bron-
quiectasias dependiendo del sexo. Como ocurre en la mayoria de los
estudios, y a pesar del incremento en el porcentaje de pacientes con
overlap EPOC-bronquiectasias (mas frecuente en los varones)?324,
casi dos tercios de los pacientes de nuestro registro fueron muje-
res. Las mujeres en nuestro registro presentaron formas menos
graves de la enfermedad desde el punto de vista clinico y funcio-
nal, asi como menos agudizaciones graves como puede apreciarse
en la tabla 4, a pesar de presentar un perfil infeccioso y radio-
légico semejante. La menor afectaciéon funcional, asi como este
menor nimero de hospitalizaciones, hizo que las mujeres puntua-
ran menos en todos los scores multidimensionales de gravedad y
pronéstico disponible?°~27, a pesar de que se haya constatado que
el retraso diagnéstico en las mujeres es superior al de los varones'2.
Por dltimo, es importante recalcar el mayor porcentaje de ansie-
dad y depresion, asi como de toma de psicofarmacos por parte de
las mujeres. Si bien este hecho ha sido observado para diferentes
enfermedades crénicas, es indudable que se precisa de un control
mas estricto de estas comorbilidades dado que se relacionan de una
forma estrecha con la calidad de vida de los pacientes, también con
bronquiectasias?®.

Como limitaciones del registro RIBRON cabe destacar que tan
solo 79 de las 637 eran de obligado cumplimiento, lo que hace que
existan un porcentaje variable de missing data en variables como la
calidad de vida o algunas pruebas complementarias concretas.

En conclusidn, el registro espafiol de bronquiectasias (RIBRON)
con este analisis de casi 2.000 pacientes dibuja un excelente mapa
de las caracteristicas de las bronquiectasias en nuestro pais, y puede
serlabase parala puesta en marcha de multiples estudios sobre esta
enfermedad. Dos tercios de los pacientes son mujeres, las cuales
presentan unas caracteristicas, especialmente clinicas diferentes
a la de los varones, por lo que estudios especificos por sexo son
importantes a la hora de determinar si las mujeres precisan de un
seguimiento y una terapia mas personalizada.
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