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BRONQUIECTASIAS NO FQ DEL ADULTO RELACIONADAS CON DISQUINESIA CILIAR PRIMARIA.
LA RELEVANCIA DE LA RETINITIS PIGMENTOSA ENTRE LOS DATOS CLINICOS.
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Las Bronquiectasias no FQ (BQC) constituyen una enfermedad persistente y en ocasiones progresiva,
caracterizada por la dilatacion y el engrosamiento irreversibles de la pared de los bronquios.

Pueden identificarse asociadas a un grupo amplio y heterogéneo de enfermedades aunque la relevancia
gue alcanzan en cada escenario oscila entre el hallazgo inesperado en las imagenes o en la histopatologia,
hasta una severa enfermedad que compromete la funcion respiratoria y el estado general* 2.

Son reconocidas actualmente, como una entidad que contribuye a la morbilidad respiratoria, especialmente
en los paises que padecen condiciones de salud y socioecon6micas menos favorables.

El diagnéstico, orientado habitualmente por su presentacion clinica, que es con frecuencia diferente de la
forma broncorreica clasica, puede pasar desapercibido por afios, tanto en nifilos como en adultos, y en
algunos casos, la enfermedad implica un deterioro importante, lento y progresivo, de la funcién respiratoria®.
Entre las entidades asociadas con el desarrollo de BQC se describe la Disquinesia Ciliar Primaria (DCP),
cuyo diagnéstico definitivo ofrece dificultades?.

En circunstancias como esta cobra importancia el reconocimiento de los datos clinicos que fundamentan la
sospecha de la entidad para entonces aplicar la metodologia diagnostica complementaria, que es costosa,
discutida, no ampliamente disponible y de interpretacion compleja.

La seleccion adecuada de los pacientes en base a los datos clinicos y la mejoria en la especificidad de los
métodos diagndsticos complementarios, permitirian identificar a los enfermaos, con objetivos de investigacion
e incorporacion de datos provenientes de grupos mas numerosos, como claramente expresan los expertos
autores del documento recientemente publicado en European Respiratory Journal®.

Como datos clinicos relevantes sugieren: tos productiva persistente, anomalias mediastinales de rotacion,
cardiopatias congénitas, rinosinusitis persistente, enfermedad crénica del oido medio con o sin hipoacusia
y sintomas respiratorios superiores e inferiores o ingreso a cuidados intensivos en un nacido en término,
sibilancias, asma, neumonia, bronquiectasias e infertilidad*.

La ausencia de anomalias mediastinales de rotacion, no excluye la sospecha diagnostica.

En esta entidad, la combinacion entre los defectos ultraestructurales identificados en la microscopia
electrdnica ciliar, que son numerosos, la variedad en las alteraciones de la motilidad ciliar, que oscila entre
inmoviles, desorganizadas, rigidas e hiperquineticas, los multiples defectos genéticos originales conocidos
y las consecuencias funcionales, generan un amplio espectro en la presentacion de la enfermedad.

La motilidad ciliar se altera, ademas, en relacion con procesos inflamatorios o infecciosos, disquinesia ciliar
secundaria, lo que deberia ser tenido en cuenta en el momento de obtener el tejido o estudiar la funcion
ciliar mediante Oxido Nitrico nasal, como ejemplo®.

En las guias recientemente publicadas no se hace menciéon a una de las lesiones que acompafa
ocasionalmente a las BQC en la DCP y que tiene un alto impacto en la calidad de vida de los pacientes, la
Retinitis Pigmentosa, aunque si se menciona en el consenso publicado en 2009* 6,

La importancia de la asociacion entre BQC y Retinitis Pigmentosa reside en que es una combinacion que
no tiene, a nuestro entender, otro nexo fisiopatolégico que la DCP y aporta por lo tanto datos diagnosticos
valiosos para una entidad en la que esta conclusién es compleja’ 8.
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Se reconocen basicamente dos grupos de cilias, uno cuyas funciones dependen de la motilidad y otras
sensoriales. Las consecuencias respiratorias se relacionan con la disfuncion de las primeras y la Retinitis
Pigmentosa, con la de las segundas®.

La multiplicidad de defectos genéticos que pueden afectar la estructura y/o la funcién de los diferentes tipos
de cilias, podria generar numerosos fenotipos, cuya identificacion es clave para aplicar los delicados
métodos dirigidos al diagnadstico.

El fenotipo de BQC y Retinitis Pigmentosa, asociacidén de defectos en las cilias moviles y sensoriales, podria
aportar en este sentido datos valiosos y es importante reconocerlo.
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