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RESUMEN

AUTORES: Dra. Nora Hilda Segura Méndez, Dr. Leonel Gerardo del Rivero Hernandez, Dr. David

Muzquiz Zermefio.

INTRODUCCION: La inmunodeficiencia coman variable (IDCV) es la inmunodeficiencia primaria
mas sintomatica en adultos, se asocia a la presencia de bronquiectasias. OBJETIVOS: Determinar
la presencia, localizacidon y severidad de bronquiectasias en pacientes con IDCV mediante

Tomografia Axial Computarizada de Alta Resolucién (TACAR)
TIPO DE ESTUDIO: Estudio transversal y descriptivo

MATERIAL Y METODOS: Participaron todos los pacientes adultos con diagndstico de IDCV de
acuerdo a la Sociedad Europea de Inmunodeficiencias (ESID) , que se encuentran en la Clinica de
Inmunodeficiencias de nuestro hospital, se obtuvo el consentimiento informado de los pacientes.

Ndmero de registro en Comité Local R-2016-3601-41

RESULTADOS: Se analizaron las TACAR de 22 pacientes, 6 hombres (28.27%) y 16 mujeres
(72.72%), edad de 17 - 59 afios (promedio 35.5 afios), del total 4 (18.18%), 82% presentaron
bronquiectasias. La localizacion méas comun fue el I6bulo medio con 54.54%, Morfolégicamente,
las bronquiectasias cilindricas fueron las mas comunes 83%, varicosas 33% y quisticas se
presentaron en el 22.2%de los pacientes. La severidad es leve de acuerdo a la escala BSI, y el

score FACED, con 63%Yy 77% respectivamente.

CONCLUSIONES: Los resultados obtenidos en este estudio, muestran que hasta el 82% de los
pacientes adultos con IDCV presentan bronquiectasias, localizadas con mayor frecuencia en lébulo

medio, de tipo cilindrico y su escala de severidad BSl y el score FACED suelen ser leves.
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INTRODUCCION

La inmunodeficiencia comun variable (IDCV), es la inmunodeficiencia primaria mas
diagnosticada en la edad adulta, debido a las mdultiples manifestaciones clinicas que presentan
estos pacientes, a diferencia de la Deficiencia Selectiva de IgA, la cual, a pesar de ser la mas
frecuente, los pacientes presentan menor cantidad de manifestaciones clinicas e incluso puede

cursar asintomatica.

Hay una estimacion de bronquiectasias en 110,000 personas en Estados Unidos, con una
prevalencia que oscila entre 4.2/100,000 en personas de 18-34 afios de edad a 271.8/100,000 en
personas mayores a 75 afios. Datos concretos de la prevalencia mundial no estan disponibles y se
requieren estudios epidemiologicos para evaluar su prevalencia en las diferentes regiones del

mundo [1].

La IDCV es a una alteracion en la inmunidad humoral, y de acuerdo a la European Society for

Immunodeficiencies (ESID), debe cumplir los siguientes criterios:

a) susceptibilidad a procesos infecciosos, manifestaciones de autoinmunidad, enfermedad
granulomatosa, trastorno linfoproliferativo policlonal sin explicacién o algin familiar con

inmunodeficiencia humoral.

b) Ademéas de marcado descenso de IgG e IgA con o sin niveles bajos de IgM <2

derivaciones estandar por debajo de lo normal para la edad, medidos en dos ocasiones.

C) Pobre respuesta a vacunas Yy/o isohemaglutininas ausentes, ausencia de niveles de
anticuerpos bajos posterior a vacunacion y/o <70% de células B de memoria con cambio

de isotipo

d) Que el diagnostico se establezca en pacientes mayores de 4 afios y tras haber

descartado otras causas de hipogammaglobulinemia. [2]



Debido a la presencia de hipogammaglobulinemia, los pacientes presentan infecciones por
bacterias extracelulares capsuladas del tracto respiratorio, con una incidencia del 91-98% para
infecciones de vias respiratorias altas (sinusitis, otitis media, faringitis) y respecto a infecciones de
vias respiratorias bajas, (bronquitis agudas de repeticién, bronquitis crénica, neumonias) se ha
reportado una incidencia de 40-76.6%. En algunos estudios se han reportado que los pacientes
con IDCV presentan ademdas asma, enfisema, abscesos pulmonares, enfermedad granulomatosa
pulmonar, neumonitis linfocitica intersticial, fibrosis pulmonar y empiema. [3-5]. Un estudio en
pacientes pediatricos describié el desarrollo de bronquiectasias a pesar de haber iniciado terapia

en un lapso de 18 meses.

René Théophile Hyacinthe Laennec, fue el primero en describir las bronquiectasias, en 1821,
como resultado de infecciones crénicas, pero fue hasta 1950, que Lynne Reid establecio el

diagndstico por imagen y las describié como dilataciones bronquiales permanentes.

Las bronquiectasias son consecuencia de la inflamacion crénica de la pared bronquial y
destruccion del epitelio respiratorio, con disminucién del aclaramiento mucociliar, acumulo de
secreciones bronquiales, favoreciendo la colonizacion, inflamacion crénica e infeccion. [7] El
subdiagnéstico de las bronquiectasias lleva a insuficiencia respiratoria cronica y reduce la

esperanza de vida a 55.4 afos en el género femenino y, 28.8 afios en el género masculino [5].

Las complicaciones de las bronquiectasias incluyen neumonias recurrentes, empiema,
neumotérax, abscesos, hemoptisis, amiloidosis e insuficiencia respiratoria. Para lo cual requiere

tratamiento de la inflamacion cronica e infecciones para prevenir estos sucesos [6].

La TACAR es el estandar de oro para su diagnostico, permite identificar la morfologia de las
bronquiectasias (cilindricas, saculares o varicosas, en algunos casos mixtas), esta clasificacion fue
propuesta por Ewart en 1898, posee una sensibilidad del 96% y una especificidad del 93%. Los
hallazgos son el signo del anillo, el engrosamiento de la pared bronquial, nédulos periféricos

irregulares, imagen en racimo de uvas y datos de atrapamiento aéreo.[7-9]

Las bronquiectasias requieren tratamiento, de acuerdo a la enfermedad subyacente,
manejando las exacerbaciones infecciosas de acuerdo al agente etioldégico implicado y con higiene

bronquial.



La duracion del tratamiento puede requerir 21 dias cuando se aisle Pseudomonas. El régimen
de antibiético y la via de administracion no estan bien establecidos. Diversos estudios realizados
en pacientes adultos, sefialan un beneficio de tobramicina inhalada sin embargo se requieren mas

estudios en nifios para establecer el mejor tratamiento [9].

La profilaxis es importante en el tratamiento de bronquiectasias, se ha observado una
disminucién de las exacerbaciones en pacientes adultos que utilizaron azitromicina por un periodo

de 20 meses en comparacion con periodos pre-tratamiento [11].

El pronéstico de las bronquiectasias esta condicionado por factores como el género, con un
peor prondstico para el sexo masculino, la edad (mayor de 60 afios), incrementandose un 11% la
probabilidad de muerte cada afio a partir de esta edad, el deterioro funcional, el grado de disnea, el

menor indice de masa corporal.

Las bronquiectasias pueden presentarse de forma localizada o focal cuando se encuentran en
un I6bulo o segmento de un pulmoén o de forma difusa que afecta areas no delimitadas en ambos

pulmones. Generalmente las formas localizadas estan relacionadas a obstruccioén.

La clasificacion mas utilizada actualmente, es la de Lynne Reid, que incluye hallazgos
broncogréficos y anatomopatolégicos. Las cuales no correlacionan necesariamente con la
severidad clinica, pero se acepta que las quisticas son la forma mas severa. En pacientes adultos
con IDCV el patrén de bronquiectasias tiende a ser difuso y del I6bulo medio e inferior, asociado a
sintomas crénicos del sistema respiratorio, similares a las bronquiectasias idiopaticas , en

pacientes pediatricos se describié una tendencia a bronquiectasias multilobares

Por su morfologia dividen en tres tipos:

1. Bronquiectasias cilindricas o tubulares: Los bronquios tienen contornos regulares, diametro
distal algo dilatado y la luz bronquial se halla ocluida por tapones mucosos. Se caracterizan
por la dilatacion aislada de las vias aéreas y es visto a veces como un efecto residual de la

neumonia.
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2. Bronquiectasias varicosas: Se caracteriza por la presencia de vias aéreas mas dilatadas y
con contornos irregulares por la presencia de constricciones fibrosas localizadas, irregular
como un rosario. El nombre se debe a su apariencia similar al de las venas varicosas.

3. Bronquiectasias quisticas o saculares: Estos sacos se encuentran llenos de moco. Se
caracterizan por la dilatacion progresiva hacia la periferia de las vias aéreas, que terminan
en grandes quistes, sacos, o como racimos de uvas (este hallazgo es siempre indicativo de

la forma mas severa de bronquiectasia). [12]

Existen 2 sistemas de clasificacion multidimensionales capaces de clasificar la gravedad de las
bronquiectasias: el puntaje FACED vy el indice de severidad de bronquiectasias (BSI). El puntaje
FACED, es una escala de 5 puntos que predice la probabilidad de mortalidad después de 5 afios
de seguimiento; y el BSI, es una escala de 7 puntos que identifica pacientes con bronquiectasias

en riesgo de mortalidad, hospitalizaciones y exacerbaciones a futuro.
La puntuacién FACED incorpora 5 variables dicotémicas:

1. VEF1% predicho (corte de 50%, el valor maximo de 2 puntos).

2. Edad (de corte 70 afios, el valor maximo de 2 puntos).

3. La presencia de colonizacién crénica por Pseudomonas aeruginosa (dicotomica, valor maximo 1

punto).
4. extension Radioldgica (nimero de l6bulos afectados, corte de 2 I6bulos, valor maximo 1 punto)
5. La disnea (punto de corte de grado Il en el [MRC], valor maximo 1 punto).

Una puntuacion total se obtiene con la suma de las puntuaciones de cada variable y puede ir de 0
a 7 puntos. Por esta puntuacion, la bronquiectasia se clasifica en 3 clases de severidad:
Bronquiectasias leve (puntuacion global de 0-2 puntos), bronquiectasias moderada (puntuacion

global de 3-4 puntos) y bronquiectasia severa (puntuacion global de 5-7 puntos).

El BSI incorpora 9 variables:
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1. Edad: < 50 afios (0 puntos); 50-69 afios (2 puntos), 70-79 afios (4 puntos), > 80 afios (6 puntos)
2. indice de masa corporal (IMC): < 18,5 (2 puntos), > 18,5 (0 puntos)

3. FEV1% predicho: > 80% (0 puntos), 50-80% (1 punto), 30-49% (2 puntos), < 30% (3 puntos)

4. Hospital de la admision en el afio anterior: no hay (0 puntos), si (5 puntos)

5. Las exacerbaciones en afios anteriores: 0-2 (0 puntos), 3 0 mas (2 puntos)

6. MRC puntuacién de disnea: 1-3 (0 puntos), 4 (2 puntos), 5 (3 puntos)

7. Pseudomonas aeruginosa colonizacion: no (0 punto), si (3 puntos)

8. La colonizacion con otros microorganismos no (0 punto), si (1 punto)

9. Gravedad radioldgica (> 3 lébulos involucrados o bronquiectasia quistica): No (O puntos), si (1

punto)

La puntuacion total se obtiene como la suma de las puntuaciones de cada variable y puede ir de 0
a 26 puntos segun el valor total de partida, los pacientes con bronquiectasias se clasifican en 3
clases: pacientes con baja puntuacion BSI (0 puntos -4), los pacientes con puntaje intermedio (5-8

puntos) y los pacientes con alto puntaje BSI (9 o mas puntos). [13]

La presencia de bronquiectasias y otras neumopatias asociadas en este grupo de pacientes,
principalmente enfermedad pulmonar intersticial difusa y/o granulomatosa, con frecuencia se
asocia al desarrollo de HAP (HIPERTENSION PULMONAR), como principal complicacién
cardiovascular, [8] esto se debe a la disminucion de la ventilacion alveolar, que genera alteracion
en la relacion ventilacion-perfusién e hipoxemia secundaria, implicadas en el incremento de la
resistencia vascular de la arteria pulmonar; [10] ésta se asocia a insuficiencia cardiaca por
crecimiento de cavidades derechas, empeorando el prondstico de estos pacientes, requiriendo uso

de oxigeno domiciliario en casos severos [14-16].

Se ha demostrado que la disfuncién sistdlica del ventriculo derecho e HAP son complicaciones
frecuentes en los pacientes con bronquiectasias de cualquier etiologia, por lo cual se recomienda

una evaluacion de la funcion cardiaca detallada en estos pacientes a través de la realizacion de un
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electrocardiograma y un ecocardiograma transtéracico, asi como el seguimiento periddico con

TACAR de torax [17].

A pesar de la alta prevalencia de bronquiectasias, pocos pacientes reciben educacién sobre
técnicas de fisioterapia pulmonar y aclaramiento de las vias aéreas, asi como abandono del habito
tabaquico [15]. Estos pacientes reciben multiples esquemas de antibidticos que no siempre son los
mas adecuados e incluso con dosis suboptimas, ademas de que es necesario hacer el énfasis en
la importancia del uso de dosis altas de IglV (>600mg/kg), el uso de antimicrobianos para la
colonizacion e infeccion bronquial aguda y cronica, manejo con agentes antiinflamatorios y
broncodilatadores, y mucoliticos en algunos casos. [16-17]. El papel de la lobectomia y del
trasplante de pulmén adn requiere una revision detallada sobre los beneficios sobre los riesgos que

implica el procedimiento quirdargico y el uso de inmunosupresores. [5]

El reemplazo adecuado de gammaglobulina en los pacientes con IDCV, conservando
concentraciones séricas mayores de IgG 5g/L, reduce la aparicién de bronquiectasias hasta un
12.2%, debido a la reduccién en la incidencia de procesos infecciosos pulmonares. Sin embargo

hay estudios que muestran una progresion de las bronquiectasias a pesar de tener este nivel [9].
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OBJETIVOS

Identificar la presencia y describir el tipo y localizacion de bronquiectasias en pacientes con
Inmunodeficiencia Comuan Variable y clasificar a los pacientes con bronquiectasias segun las

escalas de severidad para bronquiectasias.
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MATERIAL Y METODOS

Lugar donde se realiz6 el estudio: Clinica de Inmunodeficiencias del Servicio de Alergia e

Inmunologia Clinica del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo Gutiérrez Sepulveda” del Centro

Médico Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social.

Disefio del estudio: Estudio descriptivo, transversal.

Universo de trabajo: Pacientes con diagnéstico de IDVC que pertenezcan a la clinica de

Inmunodeficiencias del Servicio de Alergia e Inmunologia Clinica

Criterios de Seleccion:

Criterios de inclusion:

Todos los pacientes con diagndstico de IDCV basados en los criterios de la Sociedad

Europea y Americana de Inmunodeficiencias 2014 que tengan bronquiectasias.

Criterios de exclusion:

Pacientes que no acepten realizar el estudio

Pacientes que no cuenten con tomografia de alta resolucién

Pacientes que no cuenten con los requisitos para realizar la escala de severidad BSI y

FACED.

Tamafio de la muestra: Por conveniencia.
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DESCRIPCION DEL ESTUDIO
Previo consentimiento informado, se realiz6 bldsqueda de tomografias de alta resoluciéon en el
Ultimo afio en los pacientes con diagnéstico de IDCV. Los que no tenian tomografia de alta
resolucion o ésta era mayor a un afio se les daba orden para realizar estudio en el servicio de
Imagenologia del mismo hospital. Todos los estudios fueron valorados por un solo radiélogo para
evitar diferencias debido a la interpretacién de los estudios de imagen. Se determiné el tipo de
bronquiectasias en cada paciente y ademas se determind su localizacion por I6bulos, tomando en

cuenta la lingula como un l6bulo aparte para facilitar la clasificacién de severidad.

Para la clasificacion de severidad se utilizé la escala indice de severidad de bronquiectasias BSl y
el score FACED las cuales incluyen los siguientes datos: VEF1% predicho (post broncodilatador
para el score FACED), edad, colonizacidon cronica por Pseudomonas aeruginosa (2 cultivos
positivos en por lo menos 2 ocasiones separados al menos por 3 meses durante el Gltimo afio),
extension radiolégica (numero de lobulos afectados, contando la lingula como un lébulo aparte),
disnea (segun la escala de disnea Medical Research Council, utilizando la escala modificada para
el score FACED vy la original para el BSI), indice de masa corporal, hospitalizacién en los ultimos 2
afios anteriores a la evaluacion, exacerbaciones de la sintomatologia pulmonar en el afio anterior y
colonizacion crénica por otros organismos (2 cultivos positivos en por lo menos 2 ocasiones

separados al menos por 3 meses durante el Ultimo afio).

Los datos obtenidos fueron organizados en tablas y gréficas para su mejor interpretacion.
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ASPECTOS ETICOS
El estudio contempldé y cubrio los lineamientos internacionales para la Investigacion Biomédica en
Seres Humanos (CIOS-WHO-1993), los principios éticos para las Investigaciones médicas en
seres humanos de la Asociacion Médica Mundial (declaracion de Helsinki) y los lineamientos
locales del comité de ética del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo Sepulveda” del Centro

Médico Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social.

Se siguieron también los lineamientos de la Ley General de Salud. La tesis fue aprobada por el

Comité Local de Investigacién asignandose el nimero de Registro R-2016-3601-41.
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RESULTADOS

Participaron en el estudio 26 pacientes con diagnéstico de IDCV, se excluyeron 4 pacientes por no
contar con tomografia de alta resolucidon valorable al tiempo de la valoracidn, recoleccion e

interpretacién de datos. Del total de pacientes 9 fueron hombres (34.61%) y 17 mujeres (65.38%).

De 22 pacientes evaluados 18 tuvieron hallazgo de bronquiectasias (Gréfico 1). De los 18
pacientes con bronquiectasias se realizo la tipificacion de bronquiectasias segun Lynne Reid y por
su localizacion pulmonar para la cual describié por l6bulos para facilitar la realizacion de las
escalas indice de severidad de bronquiectasias BSI y FACED (por sus siglas en inglés). Cinco
pacientes (27.77%) tenian mas de un tipo de bronquiectasia y una paciente (5.5%) tenia los tres
tipos de bronquiectasias. Cuatro pacientes (22.22%) tienen un solo I6bulo afectado y todos ellos
con tipo cilindrico/tubular. Siete pacientes tienen 2 I6bulos afectados de los cuales 6 son del tipo
cilindrico/tubular y so6lo uno con bronquiectasias varicosas y cilindricas. Dos pacientes tienen 4
I6bulos afectados y 5 pacientes tienen 5 I6bulos afectados en los cuales los tipos mas frecuentes
fueron las varicosas y quisticas/saculares. Por el tipo de bronquiectasias la mas frecuente fue el
tipo cilindrico o tubular (83.3% encontradas en 15 pacientes) seguidas por las varicosas en 6
pacientes (33.3%) y la menos frecuente las quisticas o saculares en 4 pacientes (22.2%) (Tabla 1).
De los 4 pacientes con bronquiectasias saculares o quisticas se encontré que todos tenian 4 o0 mas
I6bulos afectados. En cuanto a la localizacion mas frecuente se encuentra el I6bulo medio con
54.54%, seguido del I6bulo inferior izquierdo 50%, I6bulo superior derecho 45%, I6bulo superior

izquierdo 40.90%, I6bulo inferior derecho 31.81% vy lingula 13.63%.
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Sin Bronquiectasias
Con Bronquiectasias

Grafica

1. Bronquiectasias en Pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable.

Tabla 1. Tipo de Bronquiectasias en 18 pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable (IDCV).

Tipo Pacientes Porcentaje
Cilindricas / Tubulares 15 83.3%
Varicosas 6 33.3%
Quisticas / Saculares 4 22.2%

Los resultados para la escala de severidad BSI mostraron que 14 pacientes obtuvieron un indice
de severidad leve con una mortalidad para 1 afio de 0 a 2.8%, riesgo de hospitalizacion en 1 afio
de 0 a 3.4%, riesgo de mortalidad a 4 afios de 0 a 5.3% y un riesgo de hospitalizacién a 4 afos de
0 a 9.2%. Dos pacientes obtuvieron un indice de severidad BSI moderado con un riesgo de
hospitalizacién para 1 afio de 0.8 a 4.8%, un riesgo de hospitalizaciéon a 1 afio de 1.0 a 7.2%,
riesgo de mortalidad a 4 afios de 4 a 11.3% y un riesgo de hospitalizacién a 4 afios de 9.9 a 19.4%.
Dos pacientes tuvieron un indice BSI severo con un riesgo de mortalidad a 1 afio de 7.6 a 10.5%,
riesgo de hospitalizaciéon a 1 afio de 52.6% con un riesgo de mortalidad a 4 afios de 9.9 a 29.2% y

de hospitalizacion a 4 afios de 41.2 a 80.4% (Tabla 2). Para el score FACED 17 pacientes
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obtuvieron una severidad leve con un riesgo de mortalidad a 5 afios de 4.3% y una paciente con

resultado de severidad moderado el cual otorga un riesgo de mortalidad a 5 afios de 24.7% (Tabla

3).

Tabla 2. indice de Severidad de Bronquiectasias (BSI) en pacientes con Inmunodeficiencia Comun

Variable.

Severidad | Pacientes Porcentaje | Riesgo a 1 afio Riesgo a 4 afios

Leve 14 77.77% Mortalidad: 0-2.8% Mortalidad 0-5.3%
Hospitalizacion: 0-3.4% | Hospitalizacion: 0-9.2%

Moderado |2 11.11% Mortalidad: 0.8-4.8% Mortalidad: 4-11.3%
Hospitalizacion: 1.0-7.2% | Hospitalizacion: 9.9-19.4%

Severo 2 11.11% Mortalidad: 7.6-10.5% Mortalidad: 9.9-29.2%
Hospitalizacién: 52.6% Hospitalizacién:

41.2-80.4%

Tabla 3. Score FACED en pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable.

Severidad Pacientes Porcentaje Riesgo de Mortalidad a 5 afios
Leve 17 94.4% 4.3%
Moderado 1 5.5% 24.7%
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DISCUSION

En esta cohorte de pacientes con IDCV 82% presentaron bronquiectasias de las cuales la mas
frecuente fueron las cilindricas/tubulares seguidas de las varicosas y por ultimo las quisticas/
saculares, estas Ultimas se describen como las mas severas y en este estudio todos los pacientes
con este tipo tenian 4 o méas l6bulos pulmonares afectados, ya sea con bronquiectasias quisticas o

de otros tipos.

Se encontré que la mayoria de los pacientes con diagnoéstico de Inmunodeficiencia Comun Variable
presentaron bronquiectasias, lo cual va de cuerdo a las publicaciones internacionales sobre
pacientes con IDCV, sin embargo se subraya la importancia de utilizar tomografias de alta
resolucion para el diagnéstico y clasificacion de las bronquiectasias, esto puede ser un factor que
no permita el diagndéstico de bronquiectasias ya que a pesar de su presencia los pacientes pueden
tener pruebas de funciéon pulmonar normales o cercanas a lo normal y ademas no mostrar

sintomatologia que haga sospechar en bronquiectasias.

En estudios previos de esta unidad hospitalaria se encontrd6 que todos los pacientes con
hipertension arterial pulmonar (HAP) tenian ya sea bronquiectasias y/o fibrosis pulmonar lo cual
puede indicar un factor de riesgo para complicaciones cardiovasculares que aumenten la morbi-

mortalidad en IDCV.

Se establecio el riesgo de mortalidad a 1 y 4 afios ademas del riesgo de hospitalizacion a 1y 4
afos utilizando el indice de severidad BSI lo cual tiene importancia porque nos da una vision
objetiva de los riesgos y resalta el estrecho seguimiento que requieren estos pacientes. La
administracion de inmunoglobulina en estos pacientes puede requerir de dosis mas altas para
obtener los mismos niveles de inmunoglobulina G sérica comparado con pacientes que no tienen
bronquiectasias y los niveles de ésta no predicen la evolucién y aparicién de las bronquiectasias,
ademas se ha descrito que independientemente de las infecciones la severidad de las
bronquiectasias puede empeorar. Para la clasificacion se requieren estudios como espirometrias
pre y post broncodilatador ademas de toma de muestras de secrecion bronquial para determinar la
cronicidad de infecciones en este tipo de pacientes y dependiendo del centro donde se encuentren

esto puede indicar un problema a la hora de determinar la colonizacién crénica, en ambas
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clasificaciones de severidad se utiliza la colonizacion por Pseudomonas aeruginosa como un
indicador estadisticamente significativo para determinar el riesgo de mortalidad futura, se requieren
estudios sobre el mejor tratamiento en estos pacientes colonizados para disminuir el riesgo de

muerte por complicaciones relacionadas a infeccién pulmonar.

La escala BSI tuvo mayor nimero de pacientes con severidad grave y moderada comparada con la
FACED, esto puede ser debido a que utiliza mas datos como el indice de masa corporal, el
antecedente de hospitalizaciones previas y la colonizacién crénica por organismos que no sean P.
aeruginosa. Se necesitarian estudios que comparen la eficacia entre estas dos clasificaciones sin
embargo en nuestra opinion la clasificacion BSI aporta mayores datos sobre el riesgo de
hospitalizacion y muerte futura por lo que puede ser de utilidad para mostrar de forma objetiva el

estado de gravedad de los pacientes con IDCV y bronquiectasias.

Un estudio de Minov y colaboradores comparo las dos clasificaciones BSI y FACED en pacientes
con Bronquiectasias no causadas por Fibrosis Quistica encontrando resultados similares, sin
embargo en el presente estudio si hubo diferencias en cuanto a la clasificacion para una y otra

escala de severidad.
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CONCLUSIONES

Los pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable presentan complicaciones como
bronquiectasias pueden continuar agravandose a pesar del tratamiento sustitutivo con
inmunoglobulina humana intravenosa. El presente estudio aporta conocimiento nuevo ya que no
hay estudios sobre los tipos y localizacion de bronquiectasias en pacientes con IDCV. Ademas, se
realizaron los cuestionarios para severidad FACED y BSI los cuales aportan datos sobre severidad
y riesgo de hospitalizacion y muerte. Esto ofrece datos objetivos para entender la situacién clinica
actual de los pacientes con IDCV que tienen bronquiectasias y poder tomar medidas de prevencion

y ahondar en el protocolo de estudio de estos pacientes.

Comparando las dos escalas de severidad FACED versus BSlI, la segunda nos aporta mas datos
sobre el riesgo de muerte y hospitalizacion, ademas de que un mayor nimero de pacientes se
clasificaron como moderados y severos con los criterios de BSI, por lo que se trata de una mejor

herramienta para valorar la severidad de las bronquiectasias en pacientes con IDCV.

Son necesarios mas estudios para clasificar el riesgo de los pacientes a desarrollar
bronquiectasias y la mejor forma de tratamiento que mejore su condicién y evite la progresion de

las bronquiectasias.
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ANEXOS

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO.

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UNIDAD DE EDUCACION. INVESTIGACION Y POLITICAS DE SALUD.

COORDINACION DE INVESTIGACION EN SALUD.

CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO
PARA PARTICIPAR EN PROTOCOLO DE INVESTIGACION

“BRONQUIECTASIAS EN PACIENTES CON INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE”

Ciudad de México D.F. a de

Por medio de la presente autorizo mi participacién en el protocolo de investigacion titulado: "BRONQUIECTASIAS EN
PACIENTES CON INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE

Registrado ante el Comité CDELEG/DEIS con Folio: F-2016-3601-32 y No. De Registro R-2016-3601-41

La justificacion y el objetivo del estudio son: Conocer las caracteristicas de las bronquiectasias de una poblaciéon con
Inmunodeficiencia Comun Variable en un hospital de 3er nivel, para comprender mejor esta patologia en este grupo de
pacientes y poder planear mejor una terapéutica para los pacientes con este padecimiento.

Procedimientos: Los pacientes seleccionados para el estudio tendrdn que someterse a la realizacion de una Tomografia de
Alta Resolucion (TACAR) en caso de no contar con ella para poder clasificarse de acuerdo a las guias actuales de
bronquiectasias. En caso de que ya se hayan realizado TACAR como parte de sus estudios de seguimiento ya no se
realizar4 un nuevo estudio. Los riesgos son minimos, los cuales consisten en exposicion a radiacion ionizante, sin embargo
el no realizar este estudio en pacientes con riesgo de padecer bronquiectasias corresponde un mayor riesgo por el hecho
de no poder tratarse adecuadamente. Los beneficios de participar en este estudio seran el de contar con un adecuado
diagndstico y mejorar la atencion médica dirigida a cada paciente segun corresponda con base en los criterios de
tratamiento actuales para pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable y bronquiectasias.

Se me ha explicado que mi participacién consistira en: Contestar interrogatorio para historia clinica detallada y exploracién
fisica, permitir realizacion de estudios de imagen y de requerirlo valoracion por servicios de Endocrinologia,
Gastroenterologia, Gastrocirugia, Hematologia, Nefrologia, Neumologia y Reumatologia como pesquisa de enfermedades
asociadas..

Declaro que se me ha informado que los riesgos son minimos, sin inconvenientes, molestias y beneficios derivados de mi
participacion en el estudio.
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El Investigador Responsable se ha comprometido a darme informacién oportuna sobre cualquier procedimiento alternativo
adecuado que pudiera ser ventajoso para mi tratamiento, asi como a responder cualquier pregunta y aclarar cualquier duda
gue le plantee acerca de los procedimientos que se llevaran a cabo, los riesgos, beneficios o cualquier otro asunto
relacionado con la investigacion o con mi tratamiento.

Entiendo que conservo el derecho de retirarme del estudio en cualquier momento, en que lo considere conveniente, sin que
ello afecte la atencion médica que recibo en el Instituto.

El Investigador Responsable me ha dado seguridades de que no se me identificara en las presentaciones o publicaciones
gue deriven de este estudio y de que los datos relacionados con mi privacidad seran manejados en forma confidencial.
También se ha comprometido a proporcionarme la informacién actualizada que se obtenga durante el estudio, aunque esta
pudiera hacerme cambiar de parecer respecto a mi permanencia de mi representado (a) en el mismo.

En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra dirigirse a: Comité de Etica de Investigacion
de la CNIC del IMSS: Avenida Cuauhtémoc 330 4° piso Bloque “B” de la Unidad de Congresos, Colonia Doctores, México
D.F. CP 06720. Teléfono (55) 56 27 69 00 extensién 21230. Correo electrénico: comision.etica@imss.gob.mx

Investigador responsable: Dr. Leonel Gerardo del Rivero Hernandez, Profesor adscrito al servicio de Alergia e Inmunologia
del Hospital de Especialidades Siglo XXI “Dr. Bernardo Gonzéalez Sepllveda” teléfono: 044-55-54-12-29-22 email:
leonelgerardodel@yahoo.com.mx

Colaboradores: Dra. Nora Hilda Segura Méndez, teléfono: 044-55-34-55-56-55, email: norasegura@yahoo.com. Dr. David
Muzquiz Zermefio, teléfono: 044-81-81-85-33-29, email: dmuzguiz@hotmail.com

Nombre y firma del Paciente Nombre y firma del Investigador con matricula IMSS
Testigo 1 Testigo 2
Nombre, direccion, relacién y firma Nombre, direccion, relacién
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