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Bronquiectasias y déñcit
de alfa-1-antitripsina

Sr. Director: Hemos leído con interés la
carta de los doctores I. Blanco, H. Canto y F.
Carro publicada recientemente en su revis-
ta', en la que presentan 3 casos de bron-
quiectasis asociadas a déficit severo de alfa-
1-antitripsina.

En nuestro servicio controlamos actual-
mente a una sola paciente con déficit homo-
cigoto grave, incluida en protocolo de trata-
miento con Prolastin®, y que presenta bron-
quiectasias difusas. Se trata de una mujer de
48 años, cuya historia respiratoria se remon-
ta 9 años atrás con disnea progresiva que en
la actualidad es de mínimos esfuerzos, tos
con expectoración mucoide diaria y frecuen-
tes exacerbaciones que cursan con sibilancias
audibles y broncorrea purulenta, habiendo
precisado varios ingresos hospitalarios por
insuficiencia respiratoria aguda. Sus niveles
de alfa-1-antitripsina en sangre son de 27,5
mg/dl (18% según nuestros valores de refe-
rencia), con un fenotipo PiZZ. En fase esta-
ble muestra una función pulmonar con una
obstrucción muy severa (grado IV/IV), gran
atrapamiento aéreo y respuesta broncodilata-
dora positiva. La capacidad de transferencia
de CO es del 58% y el índice DLCO/VA de
69%. Gasométricamente muestra una P0¡
de 45 mmHg, y una PCO¡ de 48 mmHg. En
la radiografía de tórax se aprecia una marca-
da hiperinsuflación con aumento de la trama
en ambas bases. La TAC torácica realizada
con técnica de alta resolución evidencia la
existencia de bronquiectasias saculares en
ambos lóbulos inferiores, así como un siste-
ma hulloso bilateral y difuso. La paciente se
encuentra actualmente en fase de valoración
para trasplante pulmonar.

La asociación entre déficit de alfa-1-anti-
tripsina y bronquiectasias difusas es conoci-
da desde hace años2'3, si bien éstas inicial-
mente no fueron consideradas un hecho
relevante; incluso dos de los 23 pacientes
descritos originalmente por uno de los descu-
bridores de la enfermedad, Eriksson, tenían
bronquiectasias difusas4. La no realización
sistemática en los pacientes reseñados ini-
cialmente de una técnica invasiva, como es
la broncografía, nos impide conocer la preva-
lencia exacta de bronquiectasias en los mis-
mos. En la actualidad, sin embargo, como
apuntan Blanco et al, el empleo de una técni-
ca mucho menos agresiva, como es la TAC
torácica de alta resolución, parece demostrar
que la asociación bronquiectasias-déficit de
alfa-1-antitripsina (con o sin enfisema) es
más frecuente de lo que inicialmente se pen-
saba. Guest y Hansell en 1992, utilizando
esta técnica, encuentran bronquiectasias en
7 de los 17 pacientes con déficit de alfa-1-
antitripsina estudiados (uno de ellos con vo-
luminosas bronquiectasias quisticas)5. En
nuestra paciente las bronquiectasias coexis-
ten con un enfisema hulloso, tanto funcional
como anatómico, y el diagnóstico se sospe-
chó por la disminución severa de la fracción
alfa-1 en el proteinograma, habiendo estado
la paciente catalogada durante años de asma
crónica severa, por lo que coincidimos con

Blanco et al en la importancia de la determi-
nación sistemática del proteinograma en el
protocolo de EPOC, asma y bronquiectasias.
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Bronquiolitis obliterante
y neumonía organizada:
dos entidades clinicohistológicas
del ácino pulmonar

Sr. Director: El editorial "Bronquiolitis
obliterante: dificultades de la definición" pu-
blicado en el número de enero de ARCHIVOS
DE BRONCONEUMOLOGIA' creemos merece al-
gunos comentarios tendentes a transmitir
nuestra opinión en aras de aportar mayor
claridad en el tema.

El artículo, de meritorio desarrollo exposi-
tivo en general, pensamos no lo es tanto en
cuanto a planteamiento. Se desarrolla el
tema de las bronquiolitis en una clara direc-
ción: desde el análisis biópsico exhaustivo
a los datos clínicos, y ese planteamiento, a
nuestro entender, poco favorece las bases so-
bre las que se asienta el diagnóstico clínico
de presunción.

El primer nivel de confusión, como co-
mentan los editorialistas, es por supuesto ter-
minológico. El término obliterante viene de
la palabra latina oblitterare: obstruir o cerrar
un conducto o cavidad. ¿Es ese el hallazgo
básico que comunica el patólogo en el estu-
dio de una pieza de tejido pulmonar con
bronquiolitis? El comienzo de este término
aplicado a las bronquiolitis se sitúa en 1977
cuando Geddes2 describe una enfermedad de
vía aérea progresiva con obstrucción al flujo
aéreo, asociada a artritis reumatoidea y la
denominó bronquiolitis obliterante (BO), y
al poco tiempo Davison3 describe una enfer-
medad alveolar a la que llamó neumonitis
organizada criptogenética (NOC). Estos 2
grupos tenían y creemos que tienen suficien-
te entidad sindrómica para diferenciar pro-
cesos del ácino pulmonar más o menos dista-
les, aunque histológicamente se produzca
solapamiento en algunos casos.

Nuestra experiencia plasmada en la comu-
nicación en los recientes congresos de la SE-
PAR y ERS en 19934 viene a corroborar lo
referido. Sobre 12 casos de afección de vía
aérea distal demostrados en su mayoría por
biopsia quirúrgica, fue posible separar dos
grupos clinicopatológicos: a) inflamación
predominantemente distal, en conductos al-
veolares y bronquíolos membranosos, símil
NOC, y b) inflamación predominantemente
próxima!, de primeras generaciones bron-
quiolares, símil BO pura. El patólogo en jus-
ta consecuencia diagnosticó procesos de
mera infiltración (relleno) de vía aérea y al-
véolos en contraposición a estrechez (cons-
tricción) de la luz de los bronquiolos que
aumenta la resistencia al flujo aéreo. La co-
nocida bronquiolitis obliterante y neumonía
organizada (BOOP en inglés) o NOC es
ejemplo de lo primero y la enfermedad de la
vía aérea pequeña de lo segundo. Es por
tanto clave en nuestra opinión dilucidar ya
desde el cuadro clínico inicial del paciente
un trastorno infiltrativo-restrictivo de otro
obstructivo.

Tanto fue válido el trabajo de Epier, apare-
cido en la prestigiosa New England Journal
Medicine en 19855, en cuanto separó defini-
tivamente la BOOP de otros trastornos res-
trictivos como fibrosis intersticial idiopática
por las peculiaridades histológicas, clínicas,
radiológicas y pronosticas, confusas hasta en-
tonces. Pero al añadir el término bronquioli-
tis obliterante a la neumonía organizada pre-
dominante, posible fruto de su afán de dife-
renciar la entidad con otros procesos de
inflamación alveolar, sentó una confusión
por la aproximación de conceptos, uno distal
predominante y otro proximal predominan-
te. Investigadores ingleses, descubridores de
la división clinicohistológica de la unidad
terminal pulmonar, no dejan de criticar a
través de varios editoriales6'7 la fama adqui-
rida por la denominación BOOP, por confu-
sa. En nuestra opinión y la de otros estudio-
sos del tema, el uso de un término descripti-
vo patológico secundario, BO, para definir
una condición clínica primariamente alveo-
lar ha causado la confusión existente.

En conclusión, creemos que debería ser
válida desde el punto de vista diagnóstico la
división en afecciones distales y proximales
del ácino pulmonar sustentada en criterios
clínicos, radiológicos y funcionales, y aunque
la pureza extrema del patólogo no la compar-
ta absolutamente creemos que por concepto
de relatividad, esto es de predominio de le-
siones, incluso la llegan a aceptar cuando le
expones la opinión clínica sobre la biopsia
pulmonar que va a estudiar.
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