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Hemoptisis recurrente como complicacion
de la fibrosis quistica. Implicaciones para el

tratamiento

Recurrent hemoptysis as a complication of cystic fibrosis.

Implications for treatment
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Resumen

La hemoptisis es una complicacion que se reporta comunmente en los pacientes con diagnds-
tico de fibrosis quistica y afecta aproximadamente al 9% de la poblacion. Puede darse en escasa
cantidad o en episodios masivos (4%-5% de los pacientes), definidos como sangrados superiores a
240 mL durante un periodo de 24 horas. Su patogénesis no esta totalmente dilucidada, pero la causa
mas relacionada es la inflamacion persistente de la via aérea asociada a la neovascularizacion con
tortuosidad y daflo en la vasculatura de las arterias bronquiales, las cuales manejan presiones con
valor sistémico.

Se describe el caso de un paciente joven con diagnodstico confirmado de fibrosis quistica en
quien se logrd controlar la hemoptisis de manera adecuada a través de un tratamiento escalonado
de la complicacion.
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Abstract

Hemoptysis is a commonly reported complication in patients with cystic fibrosis. It affects
about 9% of the population. It can be of scarce quantity or massive (4%-5% of patients); the latter is
defined as bleeding greater than 240 mL during a 24-hour period. Its pathogenesis is not completely
understood, but the most commonly related cause is persistent inflammation of the airway asso-
ciated with neovascularization, with tortuosity and damage of bronchial arteries, whose pressure
values are systemic.

We describe the case of a young patient with confirmed cystic fibrosis in whom hemoptysis was
successfully controlled with a stepwise treatment of the complication.
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Caso

Paciente de 24 aios, natural y procedente de Ibagué¢ (Tolima), con diag-
nostico de fibrosis quistica a sus dos afios de edad por sintomas digestivos
persistentes y posteriormente respiratorios, con electrolitos en sudor positi-
vos y estudio molecular que detecté mutacion DF508. Ingreso al servicio de
urgencias por cuadro clinico de una semana de evolucion, conformado por
astenia, adinamia, dificultad respiratoria, hemoptisis y deterioro de la funcion
pulmonar; dentro de los ultimos aislamientos microbioldgicos se encontraban
Staphylococcus aureus sensible a meticilina y Pseudomonas aeruginosa sen-
sible a carbapenémicos. Desde el punto de vista radioldgico se evidenciaron
bronquiectasias difusas de predominio sacular hacia el 16bulo superior dere-
cho (figura 1).
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Durante la hospitalizacion persistio la hemopti-
sis a pesar del tratamiento antibiotico, limitandolo
para realizar la terapia respiratoria y su actividad
fisica; dado el compromiso predominante del 16bu-
lo superior derecho y la sospecha de que esta zona
contribuia de manera importante a la hemoptisis, se
propuso en junta médicoquirtirgica, con apoyo de
Radiologia intervencionista, realizar embolizacion
arterial y evitar o posponer un tratamiento quirirgi-
co como la lobectomia.

Se hizo cateterismo de la arteria femoral y
luego de la arteria bronquial que irriga el l6bulo
superior derecho. Se hallaron multiples vasos co-
laterales tortuosos; se embolizdé con microesferas
en dos viales y posteriormente se insertaron dos
dispositivos tipo coil con los cuales se logrd dis-
minuir el sangrado.

Después del procedimiento evoluciond de ma-
nera satisfactoria, con notable disminucion de los
episodios de hemoptisis, tanto en nimero como en
volumen de sangrado. Sin embargo, como efecto
secundario cursé con dolor pleuritico por aproxi-
madamente veinte dias, sin otras complicaciones.
Recibi6 tratamiento con polimixina B asociado a ci-
profloxacina para cubrimiento de infeccion cronica
por Pseudomonas aeruginosa multirresistente.

Siete meses después tuvo un nuevo episodio de
hemoptisis masiva (100 mL en 24 horas), motivo

Figura 1. Tomografia de térax que muestra bronquiec-
tasias saculares en el I6bulo superior derecho.

por el cual fue hospitalizado en su ciudad de ori-
gen, donde se inicid antibioterapia biconjugada con
el fin de controlar la infeccion endobronquial y ser
remitido a una institucion de mayor nivel de com-
plejidad para posible manejo quirurgico. Se realiz6
lobectomia superior derecha a través de toracos-
copia, y desarrolldo hemotorax en el postoperatorio
inmediato, el cual se evacud y controlé con nueva
toracoscopia y toracostomia derecha. La evolucion
posterior fue favorable. En la actualidad se encuen-
tra en recuperacion nutricional y de su condicion
fisica de manera progresiva, sin hemoptisis.

Discusion

La hemoptisis se define como el sangrado agudo
de origen pulmonar, el cual puede ser masivo, esto
es con un volumen de sangre de 240-300 mL/dia,
o menor en los casos recurrentes (100 mL/dia en 3
a 7 dias); también se considera como todo sangra-
do que requiera transfusion de globulos rojos (1).
La hemoptisis diaria de pequefias cantidades puede

Figura 2. Cateterismo arterial y embolizacion selectiva
de la arteria bronquial para el I6bulo superior derecho.
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convertirse en una complicacion frecuente en los pa-
cientes con fibrosis quistica (2).

Es mas comun en adolescentes y rara en niios
pequefios; se ha comprobado que se asocia con una
mortalidad del 50% al 85% (3, 4). Se estima que
aproximadamente el 1% de los enfermos con fibro-
sis quistica presentard un episodio de hemoptisis
masiva cada afio, cuya frecuencia mayor se da entre
aquellos que sobrepasan los 16 afios de vida (2). El
22% de los pacientes cuentan con una funcion pul-
monar normal (3); sin embargo, dentro de sus com-
plicaciones mas sobresalientes estan la asfixia en el
80% y la anemia aguda por sangrado masivo en el
20% restante (5, 6).

Patogénesis

El pulmon tiene doble sistema vascular, pulmo-
nar y bronquial, y entre éstos pueden surgir multiples
anastomosis de predominio en los lechos capilares,
que se encargan del intercambio gaseoso alveolar; la
circulacion bronquial es la responsable del 5% del
gasto cardiaco y estd encargada de la irrigacion de
la estructura. La circulacion bronquial maneja pre-
siones sistémicas y es la responsable del 90% de los
episodios de hemoptisis; puede, asi mismo, generar
sangrados masivos cuando cuenta con anastomosis
con otras arterias como la mamaria interna, la sub-
clavia, las intercostales y otras del orden sistémico,
hecho que a su vez explicaria la importancia del tra-
tamiento adecuado de los episodios de hemoptisis y
las posibles complicaciones de la embolizacion (5,
6). Adicionalmente, se han demostrado procesos de
neovascularizacion y remodelacion vascular pos-
teriores a procesos inflamatorios como bronquiec-
tasias, bronquitis cronica o infecciones cronicas
necrosantes del parénquima pulmonar adyacente a
los bronquios, que contribuyen a la etiopatogenia de
la hemoptisis (5, 6).

Esta condicion tiene su origen en la erosion y pos-
terior ruptura de una arteria bronquial con drenaje a
la via aérea, siendo la inflamacion cronica de esta
ultima la que estimula la hipertrofia y la neovascu-
larizacion (5, 6). En los episodios agudos de exacer-
bacion en los pacientes con fibrosis quistica se han
detectado niveles elevados del factor de crecimiento
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endotelial vascular (promotor de la angiogénesis);
también se han identificado productos bacterianos
que alteran el epitelio y el endotelio vascular y que
estimulan la proliferacion arterial bronquial (5), lo
cual lleva a elongacion, dilatacion y tortuosidad de
los vasos bronquiales, asi como de sus anastomosis
y sus colaterales (5-9).

Su etiologia también puede verse enmarcada
en otros origenes como el tratamiento con farma-
cos antiinflamatorios no esteroides que interfieren
con la hemostasia, el uso de farmacos irritantes en
aerosol, el déficit de vitamina K y las variaciones
en la presion arterial por cambios posturales (2).
Aunque el diagnostico de hemoptisis es clinico, la
mayoria de los pacientes cuentan con un estudio
imaginolégico del térax que permite determinar
la severidad y extension del compromiso paren-
quimatoso y de la pequefia via aérea que puede
acompafiar su evolucion (como en el caso de las
bronquiectasias que pueden facilitar la presenta-
cion clinica inicial con expectoracion hemoptoica
o hemoptisis recurrente). En algunos casos convie-
ne realizar fibrobroncoscopia para identificar con
mayor precision el sitio del sangrado. La evalua-
cion complementa con el estudio de anormalidades
en la coagulacion como causa del sangrado (de-
ficiencia de vitamina K, trastornos de la funcion
hepatica, trombocitopenia), antes de cualquier ma-
nejo especifico (3).

Dentro de los diagnosticos diferenciales de he-
moptisis se encuentran: los sangrados de la via aérea
superior o del tracto gastrointestinal, la aspiracion
de cuerpo extraio y la ingestion de medicamentos.

De otra parte, para el estudio de los casos de he-
moptisis se investigan de manera integral sus pro-
bables causas y la condicion del paciente, como
minimo con la ayuda de una radiografia de torax,
un hemograma (hemoglobina, hematocrito y pla-
quetas), pruebas de coagulacion, hemoclasificacion,
pruebas de funcion hepatica y muestras de secrecio-
nes bronquiales para estudio microbiolédgico (1).

Algunos episodios de hemoptisis pueden mejorar
de forma espontanea sin necesidad de intervencio-
nes o cambios en el tratamiento, mientras que otros,
que s6lo ocurren en los episodios de exacerbacion,
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desaparecen luego del control de la misma, pero re-
cidivan ante una nueva agudizacion (5-9).

Son estrategias del tratamiento habitual la ad-
ministracion de antibidticos de amplio espectro con
Optima cobertura contra S. aureus y P. aeruginosa te-
niendo en cuenta que son mas efectivos los manejos
con medicacion endovenosa que inhalada si bien su
uso conjunto aumenta la efectividad (10-19, 22). Asi
mismo, figuran el aumento de las medidas de limpie-
za de la via aérea como la utilizacion de alfa dornasa y
la DNasa recombinante humana, que favorece el acla-
ramiento mucociliar al disminuir la viscosidad de las
secreciones, y por ende los episodios de exacerbacion
con el fin de evitar infecciones severas (2).

El tratamiento de los episodios de hemoptisis
comprende, de igual forma, un enfoque integral que
incluye tranquilizar el paciente, brindar sedacion
eventual, garantizar el apoyo psicoldgico, suspen-
der medicamentos potencialmente hemorragiparos
o irritantes, ordenar suplencia de oxigeno, corregir
el déficit de vitamina k, transfundir ante pérdidas
importantes de sangre e iniciar terapia con antibioti-
cos, vasopresina, acido tranexamico o desmopresina
endovenosa (2-11, 12). Se recomienda evitar la per-
cusion toracica durante 24 horas aunque no existe
evidencia de que se deba suspender la terapia respi-
ratoria; ésta debe reintroducirse lo antes posible para
mejorar la higiene bronquial (13, 14). En los episo-
dios de hemoptisis masiva o si se repite el sangrado
(mas de 100 mL diarios durante 7 dias), se considera
efectuar broncoscopia mas embolizacion con el fin
de localizar y controlar el sangrado, aunque se debe
tener en cuenta que en ocasiones la hemorragia ma-
siva impide una correcta visualizacion.

Las indicaciones de embolizacion son:

a) Hemoptisis persistente a pesar de otras opciones
terapéuticas menos agresivas o que ponen en
riesgo vital al paciente como para requerir una
intervencion inmediata.

b) Hemoptisis no masivas pero recurrentes y/o que
interfieren con la calidad de vida del paciente (2).

Otras medidas terapéuticas son el taponamien-
to con balon del segmento o l6bulo sangrantes, la

instilacion de noradrenalina o el suero frio intrabron-
quial, aunque con una casuistica menor de pacientes.
Una de las posibles y eventuales complicaciones de
la embolizacion es el infarto de o6rganos distales a
la zona embolizada y la muerte. En casos graves
que no respondan al tratamiento en mencion, puede
acudirse a la angiografia bronquial selectiva si per-
siste el sangrado. Podra considerarse la lobectomia,
luego de la embolizacion de las arterias sangrantes,
en aquellos pacientes que no mejoran con la embo-
lizacion y que cursan con sangrado desde un lobulo
plenamente identificado (1).

La embolizacion de arterias bronquiales es uno
de los tratamientos mas usados en hemoptisis de
diferentes etiologias, incluyendo tuberculosis,
bronquiectasias, aspergilosis, fistula aortobron-
quial y fibrosis quistica. Con esta se logran dis-
minuir las comorbilidades que se presentan al
exponer a estos pacientes a tratamientos quirirgi-
cos (15); las principales contraindicaciones para
embolizacion arterial incluyen: coagulopatia in-
corregible, falla renal y reaccion alérgica severa a
los medios de contraste (15-16).

Luego de la embolizacion arterial la tasa de re-
currencia es de aproximadamente 50% en los cuatro
primeros meses (4) y muchos casos requeriran nueva
embolizacion (2), la cual puede llevarse a cabo hasta
tres veces en el mismo episodio; luego se recurrira
a otras opciones terapéuticas si el sangrado perdura.
La eficacia general para el control inicial de la he-
moptisis después de una embolizacion es cercana al
75%, aumenta al 89% después de dos embolizacio-
nes y es del 93% después de tres (13, 20-22).

La indicaciones para intervencion quirirgica en
los pacientes con fibrosis quistica se derivan prin-
cipalmente de patologias pleurales como el neumo-
torax, el derrame pleural y el empiema; en cuanto
a las alteraciones parenquimatosas estan las bron-
quiectasias, la hemoptisis (con o sin bronquiecta-
sias relacionadas) y los abscesos pulmonares, pero
solo deben ser consideradas cuando los tratamien-
tos médicos y las embolizaciones se hayan agotado
en su totalidad. Entre las opciones sugeridas figu-
ran la ligadura arterial selectiva y la lobectomia,
aunque en cada una de estas es preciso tener en
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cuenta la capacidad pulmonar reducida del pacien-
te y el riesgo de recurrencia de hemoptisis en otra
localizacion (23).

En cuanto al trasplante pulmonar, las indicacio-
nes actuales son el deterioro respiratorio progresivo
demostrado por deterioro del VEF1 mayor del 30%,
la hipoxemia y la hipercapnia severas, el incremen-
to en la frecuencia y duracion de las exacerbaciones
pulmonares que requieran hospitalizacion y la au-
sencia de respuesta a los manejos médicos como en
el caso de hemoptisis masiva recurrente y resistencia
bacteriana intratable (22).

Conclusion

La hemoptisis constituye una de las compli-
caciones esperadas en los pacientes que padecen
fibrosis quistica; generalmente es causada por hi-
pertrofia de las arterias bronquiales en respuesta
a anormalidades y lesiones repetidas o cronicas
sobre el parénquima pulmonar con la respectiva
erosion y ruptura de las mismas. El tratamiento
antibiotico es el paso inicial de una serie de me-
didas escalonadas que requieren seguimiento cli-
nico adecuado, durante el cual ocasionalmente se
requiere embolizacion de las arterias bronquiales
para estabilizar al paciente y obtener un excelen-
te resultado a corto plazo y desenlaces variables a
largo plazo; de igual manera, disminuye los ries-
gos y las complicaciones asociados con los trata-
mientos quirurgicos, razén por la cual se continia
en la busqueda de mayor precision del momento
para efectuar dicho procedimiento.

De otro lado, es importante optimizar la condi-
cion clinica del paciente antes de la intervencion y
procurar el diagnostico correcto de la etiologia de
la hemoptisis, con el fin de ofrecer mejor calidad de
vida y resultados favorables; la lobectomia se indica
una vez haya falta de respuesta a las terapias habi-
tuales. En cualquier circunstancia es indispensable
el seguimiento multidisciplinario que conduzca a
obtener resultados optimos.
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