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RESUMEN
La Fibrosis Quística, enfermedad de ori-

gen genético con afectación multisistémica,
produce una neumopatía crónica que condu-
ce al deterioro progresivo irreversible pulmo-
nar. En el momento actual se han descrito más
de un millar de mutaciones distintas del gen
de la fibrosis quística.

Desde que el control de esta enfermedad
se realiza en unidades especializadas, ha mejo-
rado el pronóstico, y la esperanza de vida está
por encima de los 40 años.

Los principales síntomas y signos respira-
torios guardan estrecha relación con la visco-
sidad y el espesamiento de las secreciones y
con las infecciones recurrentes. Son los más
importantes la tos seca o productiva según la
fase de la enfermedad, la dificultad respirato-
ria, los cambios reológicos del moco, las acro-
paquias, los diferentes signos objetivados en
la auscultación y las deformidades del tórax.

Las exacerbaciones pulmonares conducen
a descensos marcados en los valores de la fun-
ción pulmonar. La variabilidad del FEV1 refle-
ja la progresión de la enfermedad, existien-
do una clara correlación entre valores bajos
y alta mortalidad.

La pletismografía y el test de difusión del
CO también son indicativos de la mayor o
menor afectación pulmonar así como las téc-
nicas de imagen como la radiografía de tórax,
la tomografía axial computarizada y la gam-
magrafía de ventilación/perfusión.

La sistemas de puntuación de Brasfield y
Shwachman son fieles marcadores evolutivos. 

INTRODUCCIÓN
La Fibrosis Quística (FQ) es una enferme-

dad monogénica de herencia autosómica rece-

siva, con afectación multisistémica y comple-
ja, en la que las infecciones respiratorias dete-
rioran notablemente el pulmón, conduciendo
a una neumopatía crónica e invalidante, con-
dicionada por la aparición de bronquitis, bron-
quiolitis, neumonías, neumotórax, etc., dando
lugar finalmente a la presencia de bron-
quiectasias y atelectasias que, además de pro-
ducir un deterioro irreversible, favorecen la
colonización bacteriana, por lo que su control
con antibioterapia, es crucial, pues dicha infec-
ción es la causa más importante de la morbi-
mortalidad de estos pacientes(1,2).

La descripción en el momento actual de
más de un millar de mutaciones distintas del
gen de la fibrosis quística nos sirve para expli-
car la amplia variabilidad de su expresión clí-
nica, siendo esta enfermedad más frecuente
en la raza blanca con respecto a las demás(3).
Su incidencia en España es actualmente de
1/5.000 nacidos vivos(4), con una tasa de por-
tadores inferior al 5% entre la población ge-
neral(5).

Numerosas publicaciones afirman que,
entre el 7 y el 16% de las fibrosis quísticas,
son detectadas en la edad adulta o al menos
en pacientes mayores de 16 años, rompiendo
con la tendencia inicial de los científicos, a con-
siderar esta enfermedad como una afectación
exclusivamente pediátrica(6). Desde que el con-
trol de esta enfermedad se realiza en unida-
des especializadas y coordinadas y se tiene un
mejor conocimiento y control de la misma, ha
mejorado notablemente su pronóstico, situan-
do la esperanza de vida de estos enfermos por
encima de los 40 años. Han contribuido a dicha
mejoría, la utilización de nuevos antibióticos,
el mejor soporte nutricional y una correcta
fisioterapia respiratoria. Todo esto ha conse-
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guido detener el deterioro pulmonar progre-
sivo(7).

La viscosidad y el espesamiento de las
secreciones, junto con los procesos inflama-
torios concurrentes y las infecciones recu-
rrentes características de esta enfermedad,
producen los principales síntomas respirato-
rios, que vamos a analizar a continuación.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS EN EL NIÑO
La forma de presentación de esta enfer-

medad es variable.
En nuestra Unidad FQ debutaron con mani-

festaciones digestivas el 36%, deshidratación
hiponatrémica el 29%, familiaridad el 4% y
un 39% lo hicieron con afectación respirato-
ria(8), frente al 50% de enfermos que debuta-
ron con patología respiratoria en la población
americana según datos de la Fundación Ame-
ricana de FQ(9).

La edad de comienzo de los síntomas res-
piratorios es muy variable, mientras que los
síntomas-signos digestivos y la deshidratación
suelen aparecer en los dos primeros años de
vida.

Como ya hemos comentado, la enfer-
medad pulmonar puede desarrollarse a dis-
tintas edades. Algunos autores relacionan las
distintas mutaciones genéticas con afecta-
ción respiratoria más o menos grave y una
presentación más o menos precoz(10,11). Así
podemos encontrar síntomas-signos respi-
ratorios en la etapa neonatal frente a otros
pacientes cuyo inicio se presenta en la edad
adulta.

También es fácil observar cómo un amplio
abanico de niños presenta patología respira-
toria florida en los primeros años de su vida
para, posteriormente, atravesar un periodo de
latencia más o menos amplio libre de sínto-
mas, reapareciendo posteriormente.

El aparato respiratorio presenta en la edad
infantil una serie de características anatomo-
fisiológicas especiales. La morfología del tórax
y los movimientos respiratorios varían según
la edad así como la proporcionalidad de la luz
de sus vías respiratorias y la mayor permea-

bilidad de sus barreras, por lo que la explora-
ción clínica y los datos recogidos durante el
interrogatorio en la anamnesis, ofrecen en el
niño más dificultades que en el adulto(12).

Los niños con afectación respiratoria son
llevados a la consulta principalmente por tos,
expectoración y dificultad respiratoria.

Uno de los primeros síntomas caracterís-
ticos de esta enfermedad es la tos. Se trata de
una tos persistente, seca de inicio y producti-
va después, que responde mal a los trata-
mientos, y con frecuentes periodos de exa-
cerbación hasta, finalmente, hacerse continua.

Su manifestación en forma de accesos, su
carácter paroxístico y la provocación a veces
de vómitos, obligan al establecimiento de un
diagnóstico diferencial con otras patologías
como son la bronquiolitis, la tosferina, neu-
monías, tuberculosis, etc.(13). La tos es el resul-
tado de un fenómeno reflejo desencadenado
por la estimulación de unos receptores locali-
zados a lo largo de las vías respiratorias y dis-
tribuidos también en el conducto auditivo
externo, faringe, vías respiratorias de grueso
o mediano calibre, pleura, mediastino, dia-
fragma y estómago. Este fenómeno reflejo sir-
ve para conservar la permeabilidad de las vías
aéreas y como defensa frente a la agresión de
elementos extraños. 

Acerca de la tos, interesa conocer sus carac-
terísticas principales. Mediante el interrogato-
rio a los padres indagaremos su frecuencia,
intensidad, si se presenta aislada o en acce-
sos, en forma de “quintas”, si se acompaña de
vómitos (tos emetizante), si arranca o no expec-
toración (tos productiva o seca), si se acom-
paña de un segundo tono sibilante (tos bito-
nal), si es opaca, afónica, diurna o nocturna.
Todos estos caracteres nos ayudan al estable-
cimiento de un diagnóstico diferencial entre
la fibrosis quística y otras patologías(14).

Los pacientes con fibrosis quística según
la edad y las características de su afectación
respiratoria pueden presentar tipos distintos
de tos(15-17): 

1. Breve, superficial, sin expectoración,
definida como “tos alta o de garganta” siem-
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pre que acompaña a infecciones del tracto res-
piratorio superior como en el caso de la farin-
gitis, adenoiditis o laringitis. Suele aparecer en
los periodos iniciales de la enfermedad.

2. Blanda, acompañada de cierta vibración
por la presencia de secreciones, también defi-
nida como “tos de pecho”, está presente en
infecciones del tracto respiratorio inferior como
la neumonía o bronconeumonía. Aparece en
fases medias o avanzadas de la enfermedad.

3. Pertusoide, parecida a la de la tosferi-
na y a veces emetizante. Este tipo de tos es la
más característica de la fibrosis quística, sobre
todo en la etapa de la lactancia.

El segundo signo en importancia se refie-
re a los cambios en la expectoración relacio-
nados con la cantidad, viscosidad y color.

Por lo general, al niño pequeño es difícil
cuantificarle la expectoración ya que suelen
deglutirla, por lo que sólo cuando se produce
el vómito podemos observar algunas carac-
terísticas de dicha expectoración.

Así se ha podido observar que al inicio de
la enfermedad se trata de un esputo claro y
poco viscoso para, con el paso del tiempo y
la progresión de la enfermedad, hacerse más
compacto y sufrir cambios en su coloración
guardando estos cambios una estrecha relación
con la colonización por diversas bacterias.

Reid y Clamp, en 1978, definieron la secre-
ción traqueobronquial como un fluido se-
misólido, heterogéneo, moderadamente hi-
perósmico respecto al suero y con un
comportamiento reológico complejo (Litt,
1973). Sus propiedades viscoelásticas, no new-
tonianas, dependen mayormente de la orga-
nización fibrilar del moco bronquial, asocia-
da a la presencia de glicoproteínas de elevado
peso molecular (Degand et al., 1973, Havez
et al., 1973).

La composición del moco varía en los dis-
tintos tejidos e individuos y su viscosidad
depende de la estructura de las glicoproteínas
y de la concentración de electrólitos, hidroge-
niones y albúmina. Estas glicoproteínas, con-
cretamente las mucinas ácidas polianiónicas
y, más específicamente, las sialomucinas, pose-

en una gran capacidad de formar enlaces, inter-
accionando con diferentes moléculas protei-
cas y favoreciendo la formación de un gel. Los
hidratos de carbono de las glicoproteínas pose-
en cadenas laterales con enlaces sulfidrilos con
alto grado de sulfatación y una gran habilidad
para unirse entre sí a los grupos sulfidrilos de
las moléculas adyacentes, confiriendo propie-
dades viscoelásticas al moco(18).

Estas sustancias que conforman la com-
pleja matriz fibrilar del moco tienen propie-
dades de flujo como los líquidos viscosos y son
capaces de deformarse como los sólidos elás-
ticos. Estas características de flujo y deforma-
ción no son lineales y dependen del tiempo.
Así, las secreciones biológicas comienzan por
almacenar energía en su proceso de defor-
mación (comportamiento elástico), y esta ener-
gía almacenada es progresivamente disipada
en el proceso del flujo (comportamiento vis-
coso) (Edith Puchelle et al., 1979).

El moco desempeña funciones importan-
tes como el atrapamiento de las partículas inha-
ladas, la integración en el aparato mucociliar
formando con el cilio una unidad funcional, la
humidificación del aire inspirado y el mante-
nimiento en un estado impermeable de la
superficie epitelial reduciendo la pérdida de
fluido. Actúa además como disolvente de los
gases tóxicos, facilita el transporte de media-
dores biológicos sintetizados en el aparato res-
piratorio, e incrementa el volumen de las secre-
ciones en procesos irritativos del epitelio
bronquial.

En el caso de la FQ, la hiperviscosidad del
moco se debería principalmente a una mayor
sulfatación de las cadenas moleculares, favo-
reciendo la relación entre los grupos sulfidri-
los y aumentando así la viscosidad del gel.
La disminución de electrólitos y agua perici-
liares interfiere la exocitosis de mucina acu-
mulada en los gránulos secretores intracelula-
res. Durante este proceso, la membrana
granular se fusiona con la de la célula epitelial,
de tal forma, que la secreción de cloro y agua
desde la célula arrastra el contenido proteico
del gránulo hasta la luz, haciendo que se alte-
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re el contenido proteico del moco y las pro-
piedades viscoelásticas del mismo.

El sistema de eliminación mucociliar nor-
mal que limpia el epitelio broncopulmonar de
las partículas inhaladas consiste en un flujo
ascendente de una capa de moco situada
sobre las puntas de los cilios que se mueven
libremente sobre la capa acuosa subyacente.
Existe un equilibrio de secreción y reabsor-
ción de agua y electrólitos que varía de las
zonas centrales a las periféricas del árbol bron-
quial.

En los pacientes con FQ hay un déficit neto
de agua que dificulta el flujo ascendente del
moco aumentando la reabsorción basal de
iones de sodio, junto con ausencia de secre-
ción de iones de cloro(19), ocasionando así una
deshidratación de las secreciones que cubren
el epitelio respiratorio(20).

La secreción de moco hiperviscoso pro-
duce dilatación e hipertrofia de las glándulas
mucosas, así como obstrucción e inflamación
que facilitan la colonización bacteriana.

Algunos estudios afirman que a los 15 años
un 50% de niños producen esputo diariamente
y el 85%, intermitentemente(21).

Por último, cuando realizamos la historia
clínica de estos pacientes, además de la tos y
la expectoración, refieren como tercer sínto-
ma-signo la dificultad respiratoria, que fácil-
mente puede confundirse en las primeras eta-
pas de la vida con síntomas propios de una
bronquiolitis o de asma, estableciéndose el
diagnóstico de FQ por su cronicidad y recu-
rrencia o por la escasa respuesta a la acción
de los broncodilatadores.

El resto de signos clínicos que presentan
estos pacientes guardan una estrecha relación
con la gravedad de la enfermedad; de ellos los
más reseñables son la deformidad torácica con
cifosis y aumento del diámetro anteroposte-
rior del tórax secundarios a hiperinsuflación
pulmonar (Fig. 1), el aumento de frecuencia
respiratoria y tiraje subcostal, intercostal y
supraclavicular, así como las alteraciones detec-
tadas en la auscultación pulmonar en relación
con los diferentes procesos respiratorios acae-

cidos a lo largo de la evolución de la enfer-
medad.

También pueden existir signos sugestivos
de hiperreactividad bronquial entre un 25-50%
de los casos.

Las acropaquias suelen aparecer con la pro-
gresión de la enfermedad relacionándose
muchas veces con la gravedad de ésta. Su apa-
rición en la infancia siempre obliga a realizar
un diagnóstico de certeza o exclusión de la fibro-
sis quistica ya que es un signo frecuente de FQ
en la infancia frente a la aparición más tardía
en otras patologías en el adulto. Su caracterís-
tica más llamativa es la uña en vidrio de reloj,
cuyas características morfológicas representa-
mos en la imagen y esquema (Fig. 2).

La pansinusitis es un hallazgo muy común,
pudiendo aparecer hasta en un 90-98% de los
niños, acompañándose en algunos de éstos,
sobre todo en los de mayor edad, de poliposis
nasal hasta entre un 6 a un 36% de los casos.
Como consecuencia de la obstrucción del sis-
tema de drenaje de los senos paranasales se
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FIGURA 1. Actitud lordótica y cifótica con aumen-
to del diámetro enteroposterior en un paciente con
fibrosis quística.
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pueden producir unos quistes denominados
mucoceles (Fig. 3).

La evolución clínica va a ser muy variable,
en estrecha relación, no sólo con la acción de
la CFTR, sino también con otros diversos fac-
tores genéticos, ambientales, sociales, etc. (22,23).

Se deben valorar también antecedentes
familiares de FQ y la historia neonatal rese-
ñando la expulsión de meconio o presencia de
ictericia, así como la presencia de retraso pon-
doestatural (medida de peso, talla e índice de
masa corporal).

Los enfermos con FQ presentan, a lo lar-
go de la evolución de su enfermedad, proce-
sos intercurrentes que deben ser diagnosti-
cados con prontitud. La exacerbación respira-
toria consiste en incremento de la tos con cam-
bio en las características del esputo (volumen,
color, viscosidad); a veces puede haber aumen-
to o inicio de disnea o incremento de la fre-
cuencia respiratoria con aparición de nuevos
hallazgos a la auscultación pulmonar; ocasio-
nalmente pueden asociarse fiebre, leucocito-
sis y cambios radiológicos. La disminución de
al menos un 10% en el volumen espiratorio
forzado en el primer segundo (FEV1) con rela-
ción al valor previo(24) es esencial para el diag-
nóstico en niños cooperadores. También pue-
den presentar los enfermos disminución de la
tolerancia al ejercicio, pérdida de apetito o dis-
minución de peso(25). 

No existe un criterio estricto que distinga
las exacerbaciones infecciosas moderadas de
las severas, aunque en la práctica clínica suele
definirse una exacerbación pulmonar severa
cuando el paciente presenta los signos y sín-
tomas anteriormente comentados, un descen-

FIGURA 2. Esquema y fotografía de un dedo con
uña en vidrio de reloj (acropaquia) comparado con
un dedo normal.

FIGURA 3. Tomografía axial de senos paranasales que muestra ocupación de ambos senos maxilares y
mucocele maxilar derecho con desplazamiento del globo ocular. 
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so marcado de la FVC y/o FEV1 y no respon-
de a la antibioticoterapia oral.

Existen diferentes sistemas de evaluación
clínica que valoran la gravedad general de la
enfermedad y predicen un pronóstico, siendo
el más sencillo y comúnmente usado el sis-
tema de puntuación de Shwachman-Kulczyky
(Tabla 1)(26) que se correlaciona bien con los
parámetros de función pulmonar, y el sistema
del Instituto Nacional de la Salud Americano
(NIH)(27), que valora además datos de función
pulmonar y complicaciones, aunque es mucho
más complicado de realizar.

PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS
La prueba más útil en la evaluación de la

afectación pulmonar de la FQ es la espirome-
tría, prueba sencilla, rápida, objetiva y no agre-
siva, que permite detectar cambios agudos en
la situación respiratoria de un paciente, valo-
rar la respuesta a los tratamientos antibióticos
empleados, reflejar la evolución y progresión
de la enfermedad pulmonar, permitiendo emi-
tir juicios pronósticos de gran importancia en
los pacientes con afectación pulmonar más
grave, y ayudar a valorar si existe respuesta a
broncodilatadores. Es mucho más sensible para
detectar la enfermedad pulmonar precoz que
la radiografía de tórax, muchas veces normal
aun cuando existan alteraciones funcionales
detectadas en la espirometría.

A pesar de la gran variabilidad intersuje-
to el FEV1 refleja claramente la progresión de
la enfermedad pulmonar, teniendo una buena
correlación con la mortalidad; una vez que
alcanza el 30% del predicho, la mortalidad a
los 2 años llega hasta un 50%(28); también el
FEV1 decae más rápido en aquellos pacien-
tes que adquieren el fenotipo mucoide de Pseu-
domonas aeruginosa o se detecta Burkholderia
cepacia.

En muchas ocasiones la espirometría nos
permite controlar la evolución y respuesta tera-
péutica con un gráfico de tendencia de sus flu-
jos en el tiempo y valorando los picos de des-
censo en relación con exacerbaciones o
aparición de nuevos morfotipos de gérmenes.

Algunos autores, debido a la dificultad para
definir la exacerbación respiratoria infecciosa
en la FQ, adoptan como criterio más objeti-
vo una reducción del 15-20% de la FVC y del
FEV1, respecto a los mejores valores espiro-
métricos en los 6 meses previos o en el año
anterior(29).

Para detectar enfermedad pulmonar pre-
coz, son más útiles que el FVC, FEV1 e índices
de flujos espiratorios forzados/FVC, el FEF25-75

y otras técnicas de medición de afectación de
la pequeña vía aérea, así como marcadores de
hiperinsuflación pulmonar, como el índice volu-
men residual/capacidad pulmonar total (VR/
CPT). De todas formas, ninguna de estas téc-
nicas ha tenido la suficiente sensibilidad para
demostrar esos cambios iniciales(30).

Otras pruebas de función respiratoria son
la pletismografía y el test de difusión del CO, no
necesarias de rutina pero, al ser indicativas de
afectación pulmonar del paciente con enfer-
medad avanzada, se deben hacer con la revi-
sión anual. 

La pletismografía permite evaluar con pre-
cisión los volúmenes pulmonares ya que la
existencia de atrapamiento aéreo en relación
a secreciones bronquiales espesas puede
subestimar los volúmenes pulmonares si se
utilizan técnicas de dilución de helio o lava-
do de nitrógeno al no conseguir el equilibrio
de los compartimentos obstruidos. El atra-
pamiento aéreo puede originar un aumento
del índice VR/CPT con posible disminución
de la capacidad vital (CV) a causa de la hipe-
rinsuflación. Además, la pletismografía nos
permite medir la resistencia de las vías aé-
reas (Raw).

La medida del factor de transferencia de
monóxido de carbono TLCO o capacidad de
difusión del CO debe estar reservada para
pacientes con afectación importante, buenos
colaboradores en la técnica y bien adiestrados.
Indica la situación de la integridad del lecho
capilar pulmonar, pudiendo estar en las fases
iniciales de la enfermedad aumentado, pero,
a medida que evoluciona la enfermedad, debi-
do a los daños y alteración de la microcircu-
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lación pulmonar, se produce una reducción
progresiva del mismo.

A veces existe deterioro de la función pul-
monar en relación a la aparición de una alte-
ración del metabolismo de los hidratos de car-
bono; el grado de intolerancia determina la
rapidez del descenso del FEV1 y la FVC, sien-
do aún peor esta evolución en aquellos pacien-
tes con FQ con diabetes establecida(31).

También es importante el estudio de la fun-
ción pulmonar para conocer el momento de
envío del paciente para evaluación de tras-
plante pulmonar o para estudiar la relación de
la evolución de la función pulmonar con res-
pecto a cambios en el estado nutricional.

TÉCNICAS DE IMAGEN
La radiografía posteroanterior y lateral de

tórax es una herramienta muy útil para la valo-
ración de la afectación respiratoria. El cambio
radiológico más precoz es la hiperinsuflación
pulmonar, que refleja una obstrucción de las
vías aéreas y atrapamiento aéreo. Con la edad
y con las exacerbaciones infecciosas aumenta
el grado de hiperinsuflación pulmonar, el engro-
samiento peribronquial y las impactaciones
mucoides (Figs. 4 y 5). A partir de los 5-10 años
suelen ser evidentes las bronquiectasias quís-
ticas, principalmente en lóbulos superiores(24).
En los pacientes con afectación pulmonar gra-

ve las arterias pulmonares se hacen más pro-
minentes debido a la hipertensión pulmonar
secundaria a la hipoxemia crónica.

Se aprecia un mayor empeoramiento radio-
lógico en presencia de colonización por Staphy-
lococcus aureus, Haemophilus influenzae, P. aeru-
ginosa y B. cepacia, pero la presencia conjunta
de S. aureus y P. aeruginosa condiciona una
afectación radiológica mayor que cuando uno
de estos dos se asocia por separado con otros
gérmenes(32).

El tratamiento antibiótico agresivo no sue-
le conseguir mejoras radiológicas evidentes debi-
do a la naturaleza crónica de las alteraciones, ya
que los únicos cambios apreciables tras el tra-
tamiento suelen ser, en ocasiones, una dismi-
nución de la hiperinsuflación y una resolución
parcial de los impactos mucosos bronquiales.

Dada la naturaleza crónica de los cambios
radiológicos, en los pacientes estables es sufi-
ciente realizar una radiografía de tórax anual-
mente, que debe repetirse en las exacerbacio-
nes infecciosas graves y ante toda complicación
respiratoria.

El sistema de puntuación más utilizado es
el de Brasfield (Tabla 2)(33). También se utiliza
por bastantes expertos el histórico sistema de
puntuación de Chrispin y Norman(34).

La tomografía axial computarizada de alta
resolución es de gran utilidad para la valora-
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FIGURA 4. Radiografías postero-anterior de tórax de una paciente con fibrosis quística al diagnóstico
(tres meses de edad) y en la actualidad (25 años) observándose una progresión de las lesiones pulmo-
nares.
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FIGURA 5. Radiografía postero-anterior y tomografía axial computarizada torácicas que muestran ate-
lectasia del lóbulo superior derecho.

TABLA 2. Sistema de puntuación de Brasfield

Tipo Definición Puntuación

Atrapamiento aéreo Hiperinsuflación pulmonar generalizada 0 = Ausente
expresada como abombamiento esternal, 1
aplanamiento diafragmático y/o cifosis 2 = Gravedad progresiva
dorsal. 3

4

Marcas lineales Densidades lineales debidas a engrosamiento 0 = Ausente
bronquial; pueden ser vistas como líneas 1
paralelas, ramificadas o como densidades 2 = Gravedad progresiva
redondeadas con engrosamiento de la 3
pared bronquial. 4

Lesiones nodulares Pequeñas y múltiples densidades redondeadas 0 = Ausente
y quísticas de 0,5 cm de diámetro o mayores, con centro 1

radiopaco o radiotransparente (no definidas 2 = Gravedad progresiva
como marcas lineales); los nódulos confluentes 3
no deben clasificarse como lesión extensa. 4

Lesiones extensas Atelectasia o condensación lobar o 0 = Ausente
segmentaria; incluye neumonía aguda. 3 = Atelectasia lobar o

segmentaria
5 = Atelectasias múltiples

Gravedad general Impresión de gravedad global en la radiografía. 0 = Ausente
1 
2 = Gravedad progresiva
3
4
5 = Complicaciones (p. ej.,

aumento de silueta
cardíaca, neumotórax)
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ción de la afectación pulmonar en la enfer-
medad precoz, detectando bronquiectasias en
aquellas ramificaciones bronquiales de 5ª-
6ª generación. Es válida también para confir-
mar la existencia de áreas focales de afecta-
ción que habían sido sospechadas en la Rx
simple de tórax(35) (Fig. 6). Además, es más
sensible que las pruebas funcionales respira-

torias en la detección de enfermedad precoz
y progresiva, siendo muy útil para el segui-
miento y uso de medidas encaminadas a redu-
cir el daño pulmonar(36).

Existen diferentes sistemas de puntuación,
entre los que podemos destacar los de Bhalla(37)

(Tabla 3), Nathanson(38), Stiglbauer(39) y Tacco-
ne(40). El método de Bhalla se correlaciona mejor
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TABLA 3. Sistema de puntuación de Bhalla

0 1 2 3

Gravedad bronquiectasias Ausente Leve Moderada Grave

Grosor peribronquial Ausente Leve Moderado Grave

Extensión bronquiectasias Ausente 1-5 6-9 > 9
(nº de segmentos)

Extensión tapones moco Ausente 1-5 6-9 > 9
(nº de segmentos)

Saculaciones o abscesos Ausente 1-5 6-9 > 9
(nº de segmentos)

Generaciones de divisiones Ausente > 4ª > 5ª > 6ª
bronquiales afectadas generación generación generación

Nº de bullas Ausente Unilateral Bilateral (no> 4) > 4
(no > 4)

Enfisema
(nº de segmentos) Ausente 1-5 > 5 —

Colapso-consolidación Ausente Subsegmentaria Lobar —
o segmentaria

FIGURA 6. Dos cortes de tomografía axial computarizada de tórax donde se observan bronquiectasias
quísticas, impactaciones mucoides y áreas de infiltrados alveolares.
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con el FEV1 que el método Nathanson, sobre
todo en niños menores de 12 años(41). 

La gammagrafia de ventilación perfusión per-
mite, cuando existen dudas sobre la existencia
de bronquiectasias, hacer un diagnóstico segu-
ro al observar un defecto ipsi-regional en la fase
de lavado de la ventilación y una perfusión
defectuosa. Estas alteraciones se acentúan en
los pacientes colonizados por S. aureus, P. aeru-
ginosa y, sobre todo, por B. cepacia(32).
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