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RESUMEN

Introduccién: Las bronquiectasias no relacionadas con fibrosis quistica (BNFQ) constituyen una condicion
pediatrica subestudiada. En Costa Rica no existe ningun registro nacional de BNFQ en poblacion pediatrica
ni estudios que caractericen esta entidad, por lo que se desconocen su perfil clinico, etioldgico y terapéutico

a nivel local.

Metodologia: Se realiz6 un estudio observacional retrospectivo y prospectivo en el Hospital Nacional de
Nifios "Dr. Carlos Sdenz Herrera", que incluyo pacientes de 0 a 18 afios con diagndstico de BNFQ atendidos
entre el 1 de enero de 2018 y el 1 de enero de 2026 (aprobacion CEC-HNN-026-2024). El analisis
descriptivo utilizd medidas de tendencia central y dispersion, con comparaciones mediante prueba de

Wilcoxon rank-sum, chi-cuadrado y prueba exacta de Fisher segun correspondiera.

Resultados: Se incluyeron 78 pacientes, con una mediana de edad al diagnostico de 8.0 afios (RIC 4.0-11.0)
y ligero predominio masculino (55.1%). Se documentd comorbilidad en el 79.5% de los casos,
principalmente asma (44.9%). Se identifico una etiologia subyacente en el 89.7% de los pacientes, siendo
la mas frecuente la postinfecciosa (38.5%), seguida de la discinesia ciliar primaria (20.5%), las
inmunodeficiencias primarias y secundarias (14.1%) y los casos idiopaticos (10.3%). El compromiso
radiologico fue predominantemente multilobar (76.9%), con afectacion preferencial del 16bulo inferior
izquierdo (62.8%) y patron cilindrico como el mas frecuente (71.8%). La produccion diaria de esputo
(48.7% de la cohorte) fue el tnico factor asociado de forma significativa a mayor actividad clinica en el
ultimo afio, tanto para el uso de antibiodticos por exacerbacion (OR 4.34, 1C95% 1.45—14.4; p=0.009) como
para las consultas a servicios de urgencias (OR 3.15, IC95% 1.06—10.4; p=0.042). EI perfil terapéutico
evidencio uso de antibidtico a largo plazo en el 56.6% de los pacientes y de corticosteroides inhalados en

el 78.9%, mientras que la fisioterapia respiratoria se documento en el 51.5%.

Conclusiones: Este estudio constituye la primera caracterizacion sistematica de las BNFQ pediatricas en
Costa Rica. La produccion diaria de esputo se identifica como un marcador clinico accesible y de facil
evaluacidn para priorizar el seguimiento especializado de los pacientes con mayor actividad de enfermedad.
Se evidenci6 una variabilidad terapéutica relevante, lo que sefiala oportunidades concretas de optimizacion
clinica y sienta las bases para el desarrollo de un registro institucional prospectivo y protocolo de manejo

de bronquiectasias pediatricas no-FQ en Costa Rica.
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INTRODUCCION

Las bronquiectasias se definen como un sindrome caracterizado por tos himeda crénica, exacerbaciones
respiratorias recurrentes y dilatacion bronquial en la tomografia computarizada de alta resolucion (TAC-
AR). Radiologicamente se consideran cuando la relacion broncoarterial (BAR) es > 0,8 en pacientes
pediatricos.!? Su incidencia pediatrica es muy variable (0,2-735 casos/100.000 nifios/afio), siendo mas
frecuente en paises en vias de desarrollo y comunidades indigenas, aunque se considera que en general es

una condicién subestudiada.’>*

Representan el resultado comtin de multiples etiologias, unidas por inflamacion e infeccion cronica que
generan dafio estructural bronquial®®. Las causas mas habituales en pediatria incluyen fibrosis quistica,
inmunodeficiencias, discinesia ciliar primaria, malacias, infecciones recurrentes, broncoaspiracion,

obstruccion endobronquial y enfermedades inflamatorias sistémicas.*”

Aunque tradicionalmente el manejo se extrapolaba de adultos o pacientes con fibrosis quistica, en los
ultimos afios las bronquiectasias pediatricas se reconocen como una “nueva epidemia global”!?, Esto ha
permitido la creacion de guias especificas de manejo y el desarrollo de registros internacionales, que buscan

1,12-14

interoperabilidad entre paises. , sin embargo, nivel latinoamericano se carece de estos esfuerzos y se

desconocen actualmente las caracteristicas de esta entidad a nivel de pediatria.

Mas alla de su carga clinica inmediata, las bronquiectasias representan una condicién con importantes
repercusiones economicas y en la calidad de vida. En poblacion pediatrica se ha estimado un costo cercano
a USD 23.687 por paciente en el primer afio tras el diagnostico, con un ausentismo escolar de hasta 12,5
dias al afio.'"” En cuanto a calidad de vida, los nifios con bronquiectasias en estado estable presentan
puntuaciones significativamente menores en escalas genéricas (PedsQL) que sus pares sanos, y sus
cuidadores reportan mayor prevalencia de ansiedad (49% vs 17%) y sintomas depresivos (32% vs 2%) que

los padres de nifios sanos.>* A largo plazo, el retraso diagnostico y el manejo subdptimo se asocian con
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deterioro progresivo e irreversible de la funcion pulmonar y mayor riesgo cardiovascular, lo que subraya la

importancia de una identificacion y un abordaje tempranos.’

En Costa Rica no existe ninglin registro nacional de bronquiectasias en pacientes sin fibrosis quistica ni
estudios que caractericen esta poblacién en la edad pediatrica. Unicamente disponemos de una serie
quirurgica en adultos.!> Ademés la evidencia internacional sugiere que hay un subdiagnostico de esta
condicidn que en nifios podria ser potencialmente reversible con un abordaje temprano y que conlleva una
alta morbilidad y potenciales implicaciones a largo plazo en cuanto a compromiso pulmonar y calidad de

vida; por lo cual, se desea describir los pacientes con este diagnostico a nivel de nuestro pais.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas epidemiologicas, clinicas, de etiologia, evolucion y tratamiento de los pacientes
con diagnostico de bronquiectasias no relacionadas con fibrosis quistica en el Hospital Nacional de Nifios

“Dr. Carlos Saenz Herrera” del 1 de enero 2018 al 1 de enero 2026.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Caracterizar los datos sociodemograficos y epidemiologicos de los pacientes con bronquiectasias no

fibroquisticas.

2. Exponer antecedentes, factores de riesgo y causas para el desarrollo de bronquiectasias en estos pacientes.

3. Determinar las caracteristicas clinicas, radiologicas y los estudios complementarios de los pacientes

incluidos en el estudio.

4. Determinar la historia de hospitalizacion y exacerbaciones de los pacientes incluidos en el estudio.

5. Conocer el manejo que se les da a los pacientes con bronquiectasias no fibroquisticas.
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METODOLOGIA

Realizamos un estudio observacional retrospectivo y prospectivo donde se incluyeron pacientes con el
diagnostico de bronquiectasias atendidos, tanto en consulta externa como en hospitalizacion, en el Hospital
Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” (HNN) el 1 de enero 2018 y hasta el 1 de enero del 2026.
Para lo anterior se completaron los requerimientos del Comité Etico-Cientifico del HNN con ntimero de

aprobaciéon CEC-HNN-026-2024.

Para aumentar la probabilidad de detectar pacientes con diagndstico de bronquiectasias se realizo la revision
de los expedientes de pacientes con los siguientes diagndsticos; los cuales se consideraron como alto factor

de riesgo para desarrollar esta condicion:

e J702 Trastornos pulmonares intersticiales agudos inducidos por drogas

e J703 Trastornos pulmonares intersticiales cronicos inducidos por drogas

e J704 Trastornos pulmonares intersticiales inducidos por drogas no especificados
e J841 Otras enfermedades pulmonares intersticiales con fibrosis

e J848 Otras enfermedades intersticiales especificadas

o J849 Enfermedad pulmonar intersticial no especificada

e J984 Otros trastornos de pulmon

e J47X Bronquiectasia

o J980 Enfermedades de la traquea y bronquios no clasificadas en otra parte
e D800 Hipogammaglobulinemia hereditaria

e D802 Deficiencia selectiva de inmunoglobulina A

e D803 Deficiencia selectiva de inmunoglobulina G

e D804 Deficiencia selectiva de inmunoglobulina M

e D809 Inmunodeficiencia con predominio de defectos anticuerpos

e D819 Inmunodeficiencia combinada
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e D849 Inmunodeficiencia, no especificada
e J411 Bronquitis cronica mucopurulenta

e J991 Trastornos respiratorios en otros trastornos difusos del tejido conjuntivo

Dado la naturaleza del estudio, se dividiod la recoleccion de datos en las fases correspondientes retrospectiva,

previo a enero 2025, y prospectiva, a partir de enero 2025.

En la primera fase (retrospectiva) para incluir a los pacientes en el estudio, se solicitd la exencion de
consentimiento informado para la revision de expedientes de aquellos pacientes con los diagnosticos

previamente mencionados atendidos en el HNN en el periodo de 1 de enero 2018 al 31 de diciembre 2024.

En la segunda fase (prospectiva) para incluir a los pacientes en el estudio, se procedio a la toma del
consentimiento informado con el padre/madre/encargado de pacientes con diagnostico de bronquiectasias.

En el caso de los mayores de 12 afios, se procedi6 también a la toma del asentimiento informado.

CRITERIOS DE INCLUSION

Primera fase - retrospectiva

1. Pacientes de 0 a 18 afos.

2. Pacientes que no tienen diagnostico de fibrosis quistica.

3. Pacientes con el diagnodstico de bronquiectasias no causadas por fibrosis quistica y/o con el

diagndstico de enfermedad pulmonar supurativa cronica (CSLD).

Segunda fase - prospectiva

1. Pacientes de 0 a 18 afios.

2. Pacientes que no tienen diagnoéstico de fibrosis quistica.
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3. Pacientes con el diagnodstico de bronquiectasias no causadas por fibrosis quistica y/o con el

diagndstico de enfermedad pulmonar supurativa cronica (CSLD).

4. Elsujeto (o surepresentante legalmente asignado y autorizado) esta dispuesto a firmar el formulario
de consentimiento informado. En caso de nifios mayores de 12 afios, el asentimiento informado

correspondiente.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Primera fase - retrospectiva

1. Antecedente de trasplante pulmonar o trasplante de corazon.

2. Falta de informacion para el 30% o mas de las variables del estudio.

Segunda fase - prospectiva

1. Antecedente de trasplante pulmonar o trasplante de corazon.

2. Falta de informacion para el 30% o mas de las variables del estudio.

3. Retiro de consentimiento informado.

DEFINICIONES OPERACIONALES

- Bronquiectasias: dilatacion anormal de las vias respiratorias observable en TAC-AR pulmonar.

- CSLD: tos continua, himeda o productiva durante mas de 8 semanas y una caracteristica adicional (disnea
de esfuerzo, hiperreactividad bronquial, infecciones respiratorias recurrentes, retraso del crecimiento,

acropaquias o deformidad de la pared toracica.).
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-Exacerbacion: aparicion subita o empeoramiento por 3 dias o mas de sintomas respiratorios
(predominantemente tos con o sin aumento cambios en caracteristicas o cantidad de esputo). La presencia

de disnea y/o hipoxia debe considerarse como un cuadro grave.

-Infeccién: presencia de un microorganismo patogénico en via aérea inferior asociado a presencia de

sintomas agudos/exacerbacion.

ANALISIS DE DATOS

Todos los datos fueron incluidos en una base de datos utilizando el software EpiData. La misma incluye
datos demograficos como edad, edad de diagndstico, comorbilidades, nimero de hospitalizaciones, ntimero
de exacerbaciones, estudios previamente realizados, tratamiento medicamentoso y de fisioterapia
respiratoria. Los datos se analizaron usando el programa estadistico R version 4.5.2 con la interfaz RStudio

version 2026.01.1+403.

Para el analisis descriptivo se utilizaron medidas de tendencia central (media, mediana y frecuencias), asi
como medidas de dispersion de datos (desviacion estandar, rangos y cuartiles). A su vez, se obtuvieron
pruebas de significancia estadistica para diferencia entre medias utilizando la prueba de Wilcoxon, debido
a la distribucion no normal de las variables, para variables continuas con un nivel de significancia de <0.05,
y su respectivo intervalo de confianza de 95%. Ademas, la prueba de chi-cuadrado y la prueba exacta de

Fisher se usaron para la comparacion de proporciones segun correspondiera.
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CONSIDERACIONES BIOETICAS

El estudio fue aprobado por el Comité Etico Cientifico del HNN con el codigo CEC-HNN-026-2024 (ver
Anexol). Se respetaron todos los principios bioéticos estipulados en el informe de Belmont, como dictan
las Buenas Practicas Clinicas y se cumple lo que dicta la Ley 9234 “Reguladora de la investigacion

biomédica” y su reglamento en Costa Rica.
PRINCIPIO DE AUTONOMIA

Se respet6 la autonomia del paciente al solicitar al comité local de bioética la exencion del consentimiento
informado, ya que Uinicamente se realizé una revision del expediente médico en la primera fase. Para la
segunda fase se respetd este principio con la formalizacion de toma de consentimiento y/o asentimiento

informado.
PRINCIPIO DE JUSTICIA

Se mantuvo y mantendra el principio de justicia al utilizar la informacion obtenida en este estudio para el
beneficio de cualquier paciente sin importar su etnia, género o cualquier otra situacion o caracteristica que

genere desigualdad.
PRINCIPIO DE BENEFICENCIA

La investigacion descrita dard acceso a adquirir informacion que permitira mejorar la calidad del
tratamiento y manejo brindado a los pacientes con bronquiectasias, por lo tanto, se beneficiara la poblacion

estudiada y los participantes.
PRINCIPIO DE NO MALEFICENCIA

No se realizo ninguna intervencion que pudiese generar algiin dafio a los participantes puesto que se trata

de un estudio observacional.
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FINANCIAMIENTO

Esta investigacion no cont6é con medios de financiamiento externo y no represento gastos adicionales para
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RESULTADOS

Caracteristicas generales y epidemioldgicas

Se incluyeron 78 pacientes con diagndstico de bronquiectasias no relacionadas a fibrosis quistica (BNFQ)
atendidos en el HNN entre enero de 2018 y enero de 2026. La mediana de edad al diagnostico fue de 8.0
afios (RIC 4.0-11.0), con un ligero predominio del sexo masculino [43/78 (55.1%)]. Cuatro pacientes
(5.1%) fallecieron durante el periodo de seguimiento (Tabla 1). La mayoria de los pacientes presentaron
antecedentes de infeccion respiratoria: 48/78 (61.5%) tenian antecedente de neumonia, 32/78 (41.0%) otras
infecciones respiratorias y 4/78 (5.1%) antecedente de tuberculosis. La prematuridad estuvo presente en

11/78 (14.1%) pacientes.

Se document6 al menos una comorbilidad en 62/78 (79.5%) de los pacientes. Las mas frecuentes fueron el
asma [35/78 (44.9%)], la cardiopatia congénita [16/78 (20.5%)] y la rinosinusitis cronica [16/78 (20.5%)];
en menor proporcion se identificaron enfermedad neurologica [9/78 (11.5%)] y reflujo gastroesofagico
[8/78 (10.3%)]. El estado nutricional pudo evaluarse en 70/78 (89.7%) pacientes. La mayoria presentd un
estado nutricional eutréfico [47/70 (67.1%)], mientras que se document6 desnutricion en 14/70 (20.0%),

sobrepeso en 4/70 (5.7%) y obesidad en 5/70 (7.1%).

Etiologia

Se identifico una etiologia subyacente en 70/78 (89.7%) de los pacientes; 8/78 (10.3%) fueron clasificados
como idiopaticos. La causa mas frecuente fue la postinfecciosa en 30 (38.5%) pacientes, seguida de la
discinesia ciliar primaria (DCP) en 16 (20.5%), las inmunodeficiencias primarias en 8 (10.3%), la
bronquiolitis obliterante en 4 (5.1%), la aspiracion cronica 3 (3.8%), las inmunodeficiencias secundarias

3(3.8%), post-tuberculosis en 2 (2.6%) y la malformacion de via aérea en 1 paciente (1.3%) (Tabla 2).

Al analizar las caracteristicas de cada subgrupo etioldgico, se observo una importante heterogeneidad en la

edad al diagnostico (Tabla 3). Los grupos con diagndstico mas temprano fueron los casos post-tuberculosis
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(mediana 2.0 afios; RIC 1.0-3.0) y la aspiracion créonica (mediana 9.0 afios; RIC 1.0-13.0), mientras que
las inmunodeficiencias secundarias presentaron el diagndstico mds tardio (mediana 14.0 afios; RIC 8.0—
14.0). Los pacientes con BNFQ postinfecciosas tuvieron una mediana de edad al diagnéstico de 6.0 afios
(RIC 1.0-10.0) y la DCP de 9.0 afios (RIC 7.0-11.5). El grupo de bronquiolitis obliterante se caracterizo

por el mayor compromiso radioldgico, con 3/4 (75%) de los pacientes con 6 16bulos afectados (Tabla 3).

En cuanto a la carga de enfermedad por subgrupo, el uso de antibioticos por exacerbaciones se observo mas
en pacientes con aspiracion cronica [2/3 (66.6%)] e inmunodeficiencias secundarias [1/3 (33%)], mientras
que los grupos post-tuberculosis [0/2 (0%)] e idiopatico [3/8 (37.5%)] tuvieron menor uso. La infeccion
por Pseudomonas aeruginosa durante el seguimiento estuvo presente en 4/16 (25%) de los pacientes con

DCP, 5/30 (16.6%) en el grupo postinfeccioso y 1/3 (33.3%) en inmunodeficiencias secundarias (Tabla 3).

Al comparar los pacientes con etiologia postinfecciosa frente a todas las otras etiologias, se observo una
menor edad al diagnostico en el grupo postinfeccioso (mediana 6.0 vs. 9.0 afios; diferencia de medianas
2.0, 1C95% 0.0-4.0; p=0.029), sin diferencias significativas en distribucion por sexo (OR 1.13, 1C95% 0.45-
2.82; p=0.8), aislamiento de Pseudomonas aeruginosa (OR 0.85, IC95% 0.25-3.16; p>0.9), frecuencia de
hospitalizaciones por exacerbacion (OR 0.76, IC95% 0.25-2.38; p=0.6) ni uso de antibioticos (OR 1.48,
1C95% 0.58-3.93; p=0.4). El nimero de 16bulos afectados fue similar entre ambos grupos (mediana 2.0 en
ambos, diferencia de medianas 0.0, 1C95% 0.0-1.0; p=0.4), aunque se evidencidé una tendencia no
significativa hacia mayor frecuencia de bronquiectasias cilindricas en el grupo de otras etiologias [38/48

(79.1%) vs. 18/30 (60%); p=0.067] (Tabla 4).

La comparacion entre pacientes con DCP y otras etiologias no mostrd diferencias significativas en edad al
diagnostico (mediana 9.0 vs. 7.0 afios; diferencia de medianas 2.0, 1C95% 0.0-4.0; p=0.11), distribucion
por sexo (OR 1.06, 1C95% 0.35-3.30; p>0.9), extension radioldgica (mediana 2 lobulos en ambos;
diferencia de medianas 0.0, IC95% -1.0-1.0; p>0.9) ni frecuencia de hospitalizaciones (OR 1.39, 1C95%

0.34-4.84; p=0.7) o uso de antibioticos (OR 1.2, IC95% 0.38-3.65, p=0.7). Se observo, no obstante, una
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tendencia no significativa hacia mayor frecuencia de aislamiento de Pseudomonas aeruginosa en el grupo

DCP (OR 2.25, 1C95% 0.53-8.48; p=0.3) (Tabla 5).

Hallazgos radiolégicos

El compromiso pulmonar fue predominantemente multilobar [60/78 (76.9%)], con una mediana de 2
l6bulos afectados (RIC 2-3). El patréon mas frecuente fue el cilindrico [56/78 (71.7%)], seguido del quistico
[14/78 (17.9%)] vy el varicoso [13/78 (16.6%)]; las bronquiectasias por traccion estuvieron presentes en
8/78 (10.3%) pacientes. El lobulo inferior izquierdo fue el mas frecuentemente afectado [49/78 (62.8%)],
seguido del l6bulo inferior derecho [42/78 (53.8%)], el lobulo superior derecho [38/78 (48.7%)], el lobulo
medio derecho [30/78 (38.5%)], el 16bulo superior izquierdo [27/78 (34.6%)] y la lingula [21/78 (26.9%)],
evidenciando un predominio del compromiso bilateral de l6bulos inferiores (Figura 1, Tabla 6). Se

documento resolucion radiologica en 5/78 (6.4%) pacientes.

Microbiologia

Se dispuso de muestras microbioldgicas cercanas al diagnostico (%1 afio) en 34 (43.6%) pacientes,
obtenidas principalmente mediante lavado broncoalveolar [24/34 (70.6%)] y esputo [10/34 (29.4%)]. En
ellas predomino la ausencia de aislamiento microbiologico especifico, con cultivos negativos o microbiota
mixta en mas del 50% de los casos. Entre los microorganismos identificados, los mas frecuentes fueron
Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa y Staphylococcus aureus, cada uno presente en 3/34
(8.8%) de los casos (Tabla 7). En el ultimo afio se obtuvo muestra en 39/74 (52.7%) de los pacientes. Se
investigaron los factores clinicos asociados a la toma de muestra microbiologica dentro del tltimo afio; la
cual se asocio significativamente con la hospitalizacion por exacerbacion (OR 20.53, 1C95% 2.80-915.79;
p<0.001), el uso de antibidtico por exacerbacion (OR 4.74, IC95% 1.59—-15.41; p=0.002) y la produccion

diaria de esputo (OR 4.24, IC95% 1.27-15.24; p=0.014). (Tabla 8).
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El tipo de muestra influyé en los hallazgos: las muestras de esputo mostraron mayor proporcion de
microbiota mixta y mayor frecuencia de aislamiento de Pseudomonas aeruginosa, mientras que el lavado

broncoalveolar presenté mayor proporcion de cultivos negativos y mayor diversidad de patégenos.

Durante el seguimiento se documento infeccion por Pseudomonas aeruginosa en 12 (15.3%) pacientes, con
una mediana de edad al primer aislamiento de 8.5 afios (RIC 4.0-12.0); todos recibieron tratamiento
antibiotico. Al comparar con los pacientes sin aislamiento, el grupo con Pseudomonas aeruginosa presento
una mayor edad al diagndstico (mediana 11.5 vs. 8.0 afios, diferencia de mediana 3.0 1C95% 0.0-6.0;
p=0.042). No se encontraron diferencias significativas en sexo (OR 1.16, IC95% 0.28-5.16; p=0.8),
frecuencia de hospitalizaciones (OR 2.2; 1C95% 0.42-10.12, p=0.3) ni uso de antibidticos (OR 1.07; IC95%
0.24-4.41; p>0.9). Se observo una tendencia no significativa hacia mayor extension radioldgica en el grupo
con Pseudomonas aeruginosa (>3 lobulos; diferencia de mediana 1.0, IC95% 0.0-2.0; p=0.204]) (Tabla 9).
De los 60 pacientes en quienes se realizo estudio para micobacterias no tuberculosas, 3/60 (5%) presentaron

aislamiento positivo.

Evolucion clinica

La produccion de esputo diaria estuvo presente en 38 (48.7%) pacientes, con caracteristicas principalmente
mucoide claro [27/38 (71.1%)]. 29 (37.2%) de los pacientes tuvo al menos una hospitalizacion en su
evolucion; y, de los 74 pacientes vivos, en el ultimo afio 16 (21.6%) requirieron internamiento, 31 (41.9%)
recibieron antibidticos por exacerbaciones y 30 (40.5%) consultaron en servicios de urgencias por causa

respiratoria.

Al evaluar los factores asociados a mayor actividad clinica en el ultimo afio, excluyendo los cuatro pacientes
fallecidos, no se encontraron asociaciones significativas del antecedente de infeccion por Pseudomonas
aeruginosa con ninguno de los tres desenlaces analizados (hospitalizacion: OR 2.43, 1C95% 0.56-9.48,
p=0.2; uso de antibidticos: OR 1.19, IC95% 0.31-4.35, p>0.9; consulta a urgencias: OR 0.81, IC95% 0.2-

2.98, p>0.9). El compromiso radiologico extenso (>3 16bulos afectados) no mostrd asociacion con la
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frecuencia de consultas a urgencias (OR 0.39, IC95% 0.14-1.02; p=0.058), sin asociacion significativa con
hospitalizacion (OR 0.74, IC95% 0.23-2.26; p=0.6) ni con uso de antibidticos (OR 0.73, IC95% 0.28-1.85;
p=0.5). La presencia de esputo diario fue el Gnico factor asociado de manera significativa: fue mas
frecuente en los pacientes que recibieron antibioticos (OR 4.34, 1C95% 1.45-14.4; p=0.009) y en los que
consultaron a urgencias (OR 3.15, IC95% 1.06-10.4; p=0.042), sin alcanzar significancia estadistica para

las hospitalizaciones (OR 2.19, IC95% 0.65-8.81; p=0.2) (Tablas 10, 11 y 12).

Para evaluar la robustez de la asociacion entre esputo diario y actividad clinica, se ajusté un modelo de
regresion quasi-Poisson para el niimero de cursos de antibidtico por exacerbacion en el ultimo afio,
incluyendo como covariables la edad al diagndstico y el ntimero de 16bulos afectados (n=63 con datos
completos). La produccion diaria de esputo se mantuvo como predictor significativo e independiente,
asociandose a una tasa de exacerbaciones tratadas casi tres veces mayor (razon de tasas de incidencia 2.98,
1C95% 1.28-8.31; p=0.023), mientras que ni la edad al diagnodstico (IRR 1.03, IC95% 0.95-1.13; p=0.46)
ni la extension radiologica (IRR 0.96, 1C95% 0.76—1.19; p=0.72) resultaron predictores significativos,

consistente con los hallazgos del analisis univariado.

Espirometria

Se realizo espirometria en el Gltimo afio en 24/58 (41.3%) de los pacientes con edad suficiente para cooperar
con la prueba (>6 afos al momento del reclutamiento). De los 36 pacientes a los que no se les realizd
espirometria en el ultimo afio, entre los motivos identificables se destacan la no asistencia a citas (30.5%),
no cooperacion (25%) y compromiso neuroldgico (13.9%). Los valores obtenidos mostraron un
compromiso funcional moderado, con un FEV1 de 71% (RIC 63—-84) y una FVC de 76% (RIC 67-89) del

predicho.

La mayoria de las espirometrias se realizaron en pacientes con DCP [10/24 (41.6%)]. Al comparar la
funcién pulmonar entre pacientes con DCP y el resto de las etiologias, no se encontraron diferencias

significativas en FEV1 (68% (RIC 63-82) vs. 75% (RIC 61-95); diferencia de medianas -5.4 (IC95% -18.0
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a 10.0); p=0.5) ni en FVC (74% (RIC 66-86) vs. 81% (RIC 71-89); diferencia de medianas -6.4 (1C95% -

17.0 a 7.0); p=0.5).

Tratamiento

En cuanto al soporte respiratorio, 20/76 (26%) pacientes requirieron algun tipo de asistencia ventilatoria:
oxigeno suplementario [13/76 (17%)] o ventilacidn mecénica [7/76 (9%)]. El tratamiento farmacoldgico se
caracteriz6 por una considerable variabilidad (Tabla 13). 43/76 (57%) de los pacientes recibieron antibiotico
a largo plazo; entre ellos, la claritromicina fue el agente mas frecuentemente utilizado [33/76 (43%)],
seguida de TMP-SMX [12/76 (16%)] y azitromicina [1/76 (1.3%)] en esquemas profilacticos. El uso de
macrolidos se asocio significativamente con mayor frecuencia de uso de antibidticos por exacerbacion en
el ultimo afio (OR 4.11, 1C95% 1.42-12.62; p=0.005) y con mayor frecuencia de hospitalizacion (OR 3.54,
1C95% 0.97-14.81; p=0.045) (tabla 13). Los corticosteroides inhalados se prescribieron en 60/76 (79%) de
los pacientes, con una asociacion significativa respecto al diagnostico de asma (OR 8.65, 1C95% 1.75-
85.36; p=0.002); sin embargo, su uso se observo en 24/41 (63%) de los pacientes sin diagndstico formal de
asma. Ademas, se observo uso de SABA en 52/76 (68%), montelukast en 41/76 (54%), LABA en 27/76
(36%), esteroide nasal en 19/76 (25%), antihistaminico en 14/76 (18%) y LAMA en 3/76 (3.9%) de los

pacientes. El reemplazo con inmunoglobulina fue utilizado en 6/76 (7.9%) pacientes.

En cuanto a las técnicas de aclaramiento de la via aérea, 34/66 (51.5%) de los pacientes con datos
disponibles recibio fisioterapia respiratoria y 34/71 (48%) utilizaba algin dispositivo de terapia tipo PEEP
(tabla 12). La fisioterapia respiratoria se asocié significativamente con mayor frecuencia de uso de
antibiotico por exacerbacion en el Ultimo afio (OR 4.53, 1C95% 1.44-15.53; p=0.006), sin alcanzar
significancia con hospitalizacion (p=0.158); y no se observaron asociaciones significativas entre el uso de
dispositivo y estos dos desenlaces. Las nebulizaciones con solucion salina hipertonica se emplearon en

33/76 (43.4%) de los pacientes y se asociaron con mayor frecuencia de uso de antibiotico por exacerbacion
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en el ultimo afio (OR 4.11, IC95% 1.42-12.62; p=0.005), sin alcanzar significancia con hospitalizacion

(p=0.155) (tabla 14).

DISCUSION

El presente estudio constituye la primera descripcion sistematica de las bronquiectasias no relacionadas con
fibrosis quistica (BNFQ) en pacientes pediatricos en Costa Rica, aportando datos originales sobre una
enfermedad sin caracterizacion previa en nuestro medio. Hasta donde es de nuestro conocimiento, no
existen publicaciones previas que caractericen de forma integral una cohorte pediatrica con BNFQ de todas
las etiologias en Latinoamérica; la tinica serie regional identificada corresponde a un subanalisis centrado
especificamente en el subgrupo de inmunodeficiencias primarias'®. Las bronquiectasias pediatricas
representan una enfermedad pulmonar crénica heterogénea cuya prevalencia e incidencia estdn aumentando
a nivel mundial, en parte gracias a un mayor reconocimiento clinico y disponibilidad diagnéstica.! Mas alla
de su impacto respiratorio, esta condicion conlleva una carga significativa de sintomas, deterioro de la
calidad de vida y un considerable consumo de recursos de salud, con costos de hospitalizacion elevados'!”.
En respuesta a esta carga creciente, se han desarrollado registros internacionales multicéntricos como el
EMBARC en adultos y el registro australiano en pediatria, asi como guias clinicas especificas para el

manejo de bronquiectasias en nifios y adolescentes.!!!:!2

En nuestra cohorte, se observo un ligero predominio del sexo masculino (55.1%), hallazgo consistente con
lo reportado en series internacionales comparables donde oscila entre el 50-56%'%"°. La mediana de edad
al diagnostico fue de 8 afios (RIC 4-11), similar a la mediana de 8 afios en Turquia'®, los 7.6 afios descritos
en Corea'? y los 9 afios en otra serie turca®’, aunque superior a la reportada en Portugal®!. Esta variabilidad
refleja diferencias en los sistemas de atencion sanitaria, la disponibilidad de herramientas diagnoésticas y
los perfiles etiologicos predominantes en cada region, tal como lo evidencia la diversidad geografica
observada en registros internacionales de bronquiectasias pediatricas®. El retraso diagndstico, favorecido

por la inespecificidad de los sintomas y su frecuente atribucion a condiciones mas prevalentes como el
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asma, tiene relevancia particular en pediatria, dado que las bronquiectasias pueden ser reversibles si se

identifican y tratan precozmente. '

La alta prevalencia de comorbilidades observada, especialmente el asma, es consistente con lo descrito en
series internacionales y refleja la complejidad del diagnostico diferencial en pediatria: la tos himeda cronica
y la hiperreactividad bronquial pueden atribuirse erroneamente al asma, retrasando el reconocimiento de
las bronquiectasias. La coexistencia de ambas condiciones complica las decisiones terapéuticas,
particularmente respecto al uso de corticosteroides inhalados. La calidad de vida emerge como el resultado
mas relevante para pacientes y cuidadores, con mayor estrés parental, mayor riesgo de sintomas ansiosos y
depresivos y peor adherencia terapéutica, aspectos que subrayan la necesidad de un abordaje temprano y

multidisciplinario.'**

El estado nutricional pudo evaluarse en el 89.7% de la cohorte, documentandose desnutricion en el 20.0%
de los pacientes. Esta proporcidn se ubica en una posicion intermedia respecto a lo reportado en la literatura
internacional: mientras que cohortes de paises de altos ingresos, como la reportada por Prentice et al.,
documentan un estado nutricional predominantemente normal*, series de contextos con mayores
limitaciones de acceso han reportado tasas de desnutricién considerablemente mas elevadas, cercanas al
80% de los pacientes®. Este hallazgo refuerza la importancia de incorporar la evaluacion nutricional
sistematica como parte del seguimiento multidisciplinario de estos pacientes, dado el papel reconocido de

la nutricion tanto en la prevencion de infecciones respiratorias agudas como en la preservacion de la funcion

pulmonar®.

En nuestra cohorte, se logré identificar una etiologia subyacente en 89.7% de los pacientes, proporcion
superior a la reportada por Bower et al., que document6 una tasa de identificacion de 63%2°, y con una
cohorte en Turquia con 80.8%7%. Esta alta tasa de identificacion etioldgica refleja probablemente la
creciente disponibilidad de herramientas diagndsticas en un centro de referencia nacional, asi como el

aumento en la sospecha diagndstica.
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Las etiologias identificadas con mayor frecuencia fueron la bronquiectasia postinfecciosa (38.5%), la
discinesia ciliar primaria (20.5%), las inmunodeficiencias (14.1%) y los casos idiopaticos (10.3%), un perfil
etiologico que difiere del observado en registros de adultos, donde la etiologia idiopatica predomina con
cifras cercanas al 28-38%,?” y se aproxima mads al patron descrito en series pediatricas internacionales
donde la causa postinfecciosa sigue siendo la mas frecuente.”>?%?° El primer registro internacional
pediatrico multicéntrico de bronquiectasias, el Child-BEAR-Net, que incluyo 408 nifios de ocho paises en
cuatro continentes, reportd una distribucion etiologica similar: postinfecciosa en el 31%,
inmunodeficiencias primarias y secundarias en el 19%, y causa genética —principalmente DCP— en el
13%, con apenas un 12% de casos idiopaticos,?’ evidenciando una importante heterogeneidad geografica
que refleja como las condiciones socioeconomicas y sanitarias influyen en el perfil etiologico. Costa Rica,
como pais de ingreso medio-alto con un sistema de salud universal, pero con brechas diagnosticas aun
presentes, muestra un perfil mixto que refleja esta transicion epidemiologica, con predominio
postinfeccioso pero con una llamativa proporcion de otros diagnosticos que sugiere un nivel de acceso
diagnodstico comparable al de algunos centros de referencia en paises desarrollados. Las etiologias menos
frecuentes en nuestra cohorte; bronquiolitis obliterante (5.1%), aspiracion crénica (3.8%), post-tuberculosis
(2.6%) y malformacion de via aérea (1.3%), representan, en conjunto, el 12.8% de los casos. Aunque el
tamafio de estos subgrupos limita el andlisis estadistico, su identificacion tiene relevancia clinica directa.
La bronquiolitis obliterante destaco por presentar el mayor compromiso radiolégico de toda la cohorte, con
3/4 (75%) de los pacientes con afectacion de los 6 16bulos, hallazgo coherente con el dafio estructural difuso
y progresivo caracteristico de esta entidad, bien descrito en series pediatricas latinoamericanas asociadas a
adenovirus.? Los dos casos de bronquiectasias post-tuberculosis presentaron el diagndstico mas temprano
de toda la cohorte (mediana 2.0 afios), consistente con la mayor susceptibilidad al dafio pulmonar por
Mycobacterium tuberculosis en lactantes y nifios pequefios, donde la infeccion primaria puede generar
destruccion parenquimatosa significativa antes de que se establezca una inmunidad adaptativa eficaz. El

grupo de aspiracidon cronica, aunque pequeilo, subraya la importancia de incluir la evaluacion de la
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deglucion y el reflujo gastroesofagico en el estudio etiologico de todo nifio con bronquiectasias,
especialmente en presencia de comorbilidades neurolédgicas o cardiacas, que en nuestra cohorte alcanzaron

el 12% y el 21% respectivamente.

La etiologia postinfecciosa fue la causa mas frecuente en nuestra cohorte (38.5%), hallazgo consistente con
el perfil esperado en paises de ingreso medio donde las infecciones respiratorias graves siguen siendo
prevalentes. En series pediatricas mds recientes, su proporcion ha mostrado tendencia variable segtn el
contexto sociosanitario: Eralp et al. reportaron un 26% en Turquia,?® Sitthikarnkha et al. un 37% en
Tailandia,”® y el Child-BEAR-Net un 31% a nivel global.”” Esta variabilidad refleja el impacto de factores
como la cobertura vacunal, el acceso oportuno a atencién médica y la disponibilidad de antibioticos, cuya
mejora ha reducido significativamente la incidencia de bronquiectasia postinfecciosa en paises de altos
ingresos. >2°, La menor edad al diagnostico en el grupo postinfeccioso es coherente con el papel de las
infecciones respiratorias graves en la primera infancia como evento desencadenante de dafio bronquial
precoz. La ausencia de diferencias significativas en extension radiologica, frecuencia de hospitalizaciones
ni aislamiento de Pseudomonas aeruginosa, lo que sugiere que, una vez establecida la enfermedad, la carga
clinica tiende a ser comparable independientemente de la etiologia, hallazgo concordante con registros

internacionales donde la etiologia no predice de forma consistente la severidad del fenotipo clinico.?

La discinesia ciliar primaria constituyo la segunda etiologia mas frecuente en nuestra cohorte (20.5%),
proporcion llamativa considerando la ausencia historica de datos sobre esta condiciéon en poblacion
pediatrica latinoamericana y las importantes limitaciones diagnosticas existentes en nuestro medio. En
centros de referencia con acceso a herramientas diagndsticas especializadas, la DCP representa entre el
12% y el 32.7% de las bronquiectasias pediatricas no-FQ, con una proporcion particularmente elevada en
poblaciones con alta consanguinidad, como la reportada en el grupo Albania-Turquia-Ucrania del registro

Child-BEAR-Net (48%) 2*%.
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En nuestra cohorte, el diagnoéstico de DCP fue establecido con base en criterios clinicos segun el médico
tratante; incluyendo un puntaje PICADAR sugestivo, presencia de sintomas compatibles desde la primera
infancia, ausencia de otra etiologia identificable y, en algunos casos, la presencia de dextrocardia. Este
abordaje clinico-presuntivo es reconocido tanto por las guias de la ERS (European Respiratory Society)
como por las de la ATS (American Thoracic Society) como una aproximaciéon valida cuando las
herramientas de referencia: 6xido nitrico nasal, microscopia electronica de transmision, videomicroscopia
de alta velocidad e inmunofluorescencia; no estan disponibles ***!. Ambas guias reconocen explicitamente
que el diagnéstico de DCP es particularmente desafiante en ausencia de un estandar de oro Unico, y que en
entornos con recursos limitados, la combinacion de caracteristicas clinicas y herramientas predictivas como

el PICADAR constituye la aproximacion mas razonable %!

. Es importante reconocer que la ausencia de
confirmacién por métodos de referencia implica que algunos casos podrian corresponder a diagnodsticos
presuntivos, lo que podria tanto subestimar como sobreestimar la prevalencia real de DCP en nuestra
cohorte. La incorporacion reciente de paneles de genética molecular en nuestro centro representa un avance

significativo que permitird confirmar o descartar estos diagnosticos en el futuro, y subraya la necesidad de

fortalecer la capacidad diagnostica para DCP en la region.

En la comparacion entre pacientes con DCP y otras etiologias no se identificaron diferencias significativas
en edad al diagnostico, distribucion por sexo, extension radioldgica ni frecuencia de exacerbaciones. Se
observo, no obstante, una tendencia no significativa hacia mayor frecuencia de aislamiento de Pseudomonas
aeruginosa en el grupo, hallazgo que, aunque no alcanza significancia estadistica posiblemente por el
tamafio muestral, es biologicamente plausible dado el deterioro progresivo de la depuraciéon mucociliar

caracteristico de esta condicion y merece seguimiento en cohortes mas amplias.

Las inmunodeficiencias constituyeron la tercera etiologia mas frecuente en nuestra cohorte (14.1%),
proporcién consistente con lo reportado en series pediatricas internacionales, donde oscila entre el 6% y el

17.3% 222 El registro Child-BEAR-Net report6 una prevalencia global del 19% para inmunodeficiencias
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primarias y secundarias combinadas, con marcadas diferencias regionales que reflejan el peso de
condiciones especificas segun el contexto: mientras en Australia representaron el 6%, en Sudafrica
alcanzaron el 51%, impulsadas principalmente por la infeccion por VIH ¥. La identificacion de una
inmunodeficiencia subyacente tiene implicaciones terapéuticas directas, ya que su tratamiento especifico,
como la terapia de reemplazo con inmunoglobulinas, puede modificar el curso de las bronquiectasias y
prevenir su progresion 2*%°. Este hallazgo refuerza la importancia de incluir una evaluacion inmunoldgica
sistemdtica en todo nifio con bronquiectasias no-FQ, independientemente del contexto clinico, tal como lo

recomiendan las guias internacionales vigentes .

La presencia de expectoracion diaria en casi la mitad de la cohorte es consistente con la fisiopatologia de
las bronquiectasias, en la que la infeccién cronica de la via aérea, la disfuncion mucociliar y el
remodelamiento bronquial favorecen la hipersecrecion mucosa persistente. > La tos humeda cronica
constituye el sintoma cardinal de las bronquiectasias en pediatria; sin embargo, su reconocimiento suele ser
tardio, en parte por su frecuente atribucion a condiciones mas prevalentes como el asma o la bronquitis
recurrente. *33 Que el esputo diario resultara el Ginico predictor significativo de mayor actividad clinica en
el ultimo afio, tanto para el uso de antibidticos como para las consultas a urgencias, tiene implicaciones
practicas relevantes ya que la produccion diaria de esputo es un marcador clinico accesible y facilmente
evaluable en cualquier nivel de atencion, que permite identificar de forma sencilla a los pacientes con mayor

carga de enfermedad activa y priorizar su seguimiento especializado.

El perfil microbiologico identificado cercano al diagnostico en nuestra cohorte es consistente con el descrito
en series pediatricas internacionales, donde Haemophilus influenzae, Pseudomonas aeruginosa y
Staphylococcus aureus constituyen los patdgenos mas frecuentemente aislados en bronquiectasias no-FQ
32, En el estudio de Kapur et al., Haemophilus influenzae fue el patdgeno predominante en casi la mitad de
los casos, con Pseudomonas aeruginosa presente en apenas el 6%, frecuentemente asociado a

comorbilidades graves 2. Esta distribucion es coherente con la de nuestra cohorte, donde los aislamientos
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fueron escasos y distribuidos de forma heterogénea, con una proporcion relevante de cultivos negativos o
con microbiota mixta. El tipo de muestra influy¢ en los hallazgos. Las muestras de esputo mostraron mayor
proporcion de microbiota mixta y mayor frecuencia de aislamiento de Pseudomonas aeruginosa, mientras
que el LBA present6 mayor proporcion de cultivos negativos y mayor diversidad de patogenos. Este patron
es consistente con las diferencias metodoldgicas inherentes a cada tipo de muestra: el LBA, considerado el
estandar de oro para el estudio de la microbiologia de la via aérea inferior en nifios, permite minimizar la
contaminacion por flora orofaringea y ha demostrado que la frecuencia de aislamiento de Pseudomonas
aeruginosa es notablemente menor en nifios con diagnostico reciente de bronquiectasias que en series
basadas en esputo de nifilos mayores, diferencia atribuida precisamente al tipo de muestra y a la edad de la
cohorte *2. Se ha propuesto que el LBA refleja de forma mas fidedigna el microbiota de la via aérea inferior
en etapas tempranas de la enfermedad . Estos hallazgos subrayan la importancia de estandarizar la
vigilancia microbiolégica desde el momento del diagnostico, dado que la identificacion del patégeno
colonizante tiene implicaciones directas sobre la eleccion del tratamiento antibidtico y el pronostico a largo

plazo *2.

La infeccion por Pseudomonas aeruginosa documenta una frecuencia inferior a la reportada en series de
adultos con bronquiectasias no-FQ, donde se estima en torno al 25-27% 3¢, y consistente con lo descrito en
series pediatricas de diagnoéstico reciente, donde su frecuencia es notablemente menor dado que su
establecimiento estd asociado a mayor duracion y severidad de la enfermedad *2. La asociacion significativa
con una mayor edad al diagnostico apoya la hipétesis de que la infeccion por Pseudomonas aeruginosa
representa un marcador de enfermedad mas establecida y de mayor tiempo de evolucion *°. La tendencia
no significativa hacia mayor extension radiologica en el grupo con Pseudomonas aeruginosa podria reflejar
una limitacion de potencia estadistica por el tamafio muestral. Dado que la colonizacion por Pseudomonas
aeruginosa se asocia en bronquiectasias no-FQ a un riesgo significativamente mayor de exacerbaciones

d 32,36

graves, deterioro acelerado de la funcion pulmonar y mayor mortalida , se subraya la importancia de
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la vigilancia microbiologica sistematica y la consideracion de estrategias de erradicacion en el primer

aislamiento, tal como recomiendan las guias internacionales vigentes .

La toma de muestra microbioldgica dentro del ultimo afio se concentrd de forma marcada en los pacientes
con mayor actividad clinica reciente, tales como hospitalizacion, uso de antibidtico por exacerbacion y
produccion diaria de esputo; mas que distribuirse de manera uniforme en toda la cohorte. Este patron sugiere
que la vigilancia microbioldgica en nuestro centro opera de forma predominantemente reactiva, activandose
ante la descompensacion clinica, en lugar de aplicarse de forma sistematica independientemente del estado
clinico del paciente, como recomiendan las guias internacionales para la deteccion temprana de

colonizacion bacteriana cronica, en particular por Pseudomonas aeruginosa. !

La carga de enfermedad activa observada en el ultimo afio de seguimiento es considerable, aun tratandose
de un centro de referencia especializado con acceso a tratamiento supervisado. Estas proporciones son
consistentes con lo documentado en registros pediatricos internacionales: en el registro australiano, el 30%
de 540 nifos fue clasificado como "exacerbador frecuente" (>3 exacerbaciones/afio), fenotipo asociado de
forma independiente a menor edad, diagndstico méas reciente, hospitalizacion previa y colonizaciéon por
Pseudomonas aeruginosa, sin que la etiologia subyacente, la extension radiologica ni la funcion pulmonar
resultaran predictores significativos.'! Este hallazgo es concordante con nuestros resultados, en los que
tampoco se identificaron asociaciones entre la etiologia o la infeccion por Pseudomonas aeruginosa y los
desenlaces de actividad clinica analizados. El compromiso radioldgico extenso (=3 16bulos afectados)
mostréd una tendencia no significativa hacia mayor frecuencia de consultas a urgencias, posiblemente

limitada por el tamafio muestral.

Debe destacarse que en esta cohorte no fue posible distinguir sistematicamente entre exacerbaciones graves
y no graves segun los criterios propuestos por la declaracion de la ERS para investigacion clinica en
bronquiectasias pediatricas, que define la exacerbacion grave por la presencia de taquipnea, disnea, hipoxia,

hemonptisis o dolor toracico que motive hospitalizacion con antibidticos intravenosos *’. Esta limitacion,
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atribuible a la disponibilidad variable de registros clinicos en la fase retrospectiva del estudio, impide una
caracterizacion mas precisa de la severidad de las exacerbaciones y reduce la comparabilidad directa con

ensayos clinicos que adoptan estas definiciones estandarizadas.

El patron radioldgico observado: compromiso multilobar con afectacion preferencial de 16bulos inferiores;
es consistente con el descrito en series pediatricas internacionales y refleja la fisiopatologia conocida: el
drenaje gravitacional deficiente y la mayor susceptibilidad de los segmentos basales a la infeccion cronica
favorecen esta distribucion caracteristica. Este patron es consistente con lo reportado en el registro Child-
BEAR-Net, donde el compromiso de 16bulos inferiores fue también el mas frecuente, con un MRS mediano
global de 4 (RIC 2—-6) y marcadas diferencias regionales en la frecuencia de bronquiectasias quisticas, que
oscilaron entre el 2% en Australia y el 45% en Sudafrica.”” En nuestra cohorte, la proporcion de
bronquiectasias quisticas (18%) es superior a la del grupo australiano del registro internacional, lo que
podria reflejar un mayor retraso diagnostico relativo en nuestro medio o diferencias en la distribucion
etioldgica, siendo esperable una mayor gravedad radiolégica en contextos donde el diagndstico se establece

de forma mas tardia.

Se observo resolucion radiologica documentada en 5 pacientes (6%) de nuestra cohorte. Aunque esta
proporcion es inferior a la reportada en la cohorte australiana de Mills et al., donde el 40,1% de 142 nifios
presentd resolucion completa y el 39,4% mejoria en el TAC seriado; particularmente aquellos con
diagnostico temprano, la diferencia es esperable dado que en nuestro estudio no se realizaron TAC de
control sistemadticos y la proporcion de resolucion solo refleja los casos con seguimiento radioldgico

disponible %,

La baja tasa de realizacion de espirometria refleja la subutilizacion de esta herramienta en el seguimiento
de BNFQ, en marcado contraste con el monitoreo sistematico establecido en fibrosis quistica.”* En el
registro Child-BEAR-Net, donde la espirometria estuvo disponible en el 56% de los elegibles por edad, la

mayoria presentd funcién pulmonar normal.? El compromiso funcional moderado observado en nuestra
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cohorte es inferior al reportado por Prentice et al. (FEV1 medio 78,6%) ** y al del registro Child-BEAR-
Net (FEV1 z-score —0,67), ?° lo que podria reflejar tanto el sesgo de seleccion inherente a la baja tasa de
realizacidon, con mayor probabilidad de que sean los pacientes con peor funcion pulmonar los mas
estudiados, asi como el mayor tiempo de evolucion de la enfermedad secundario a la edad tardia de
diagndstico en nuestra poblacion. Lamberti et al. reportaron valores medios de FEV1% y FVC% superiores
al 90% al inicio del seguimiento, con mejoria significativa al afio de tratamiento y posterior estabilizacion,
apoyando el concepto de que el diagndstico e intervencion temprana preservan la funcion pulmonar.* Estos
datos subrayan la necesidad de sistematizar la espirometria como herramienta de monitoreo en todos los

nifios con bronquiectasias capaces de realizarla.

La variabilidad terapéutica observada refleja tanto la ausencia de guias locales estandarizadas como la
tendencia historica a extrapolar pautas disefiadas para adultos o para fibrosis quistica. El uso de antibio6tico
a largo plazo en mas de la mitad de los pacientes es coherente con la elevada proporcion que presenta esputo
diario, y se enmarca dentro de la recomendacion fuerte de la ERS para el uso de macrolidos en pacientes
con fenotipo exacerbador frecuente !. La preferencia por claritromicina en nuestra cohorte refleja su mayor
disponibilidad en el sistema publico costarricense, pero representa una oportunidad de optimizacion
terapéutica relevante, especialmente considerando que la evidencia de eficacia en bronquiectasias es
especifica para azitromicina y no es directamente extrapolable a otros macrolidos *°. Adicionalmente, el
trimetoprim-sulfametoxazol fue utilizado en el 16% de los pacientes, uso que en nuestra cohorte se
concentrd principalmente en el subgrupo con inmunodeficiencias, reflejando su empleo como profilaxis
antimicrobiana dirigida en este contexto especifico, practica clinicamente coherente con el manejo de
pacientes inmunocomprometidos, aunque con evidencia limitada en bronquiectasias pediatricas como
indicacion formal. Para el manejo de las exacerbaciones no graves, el ensayo BEST-1 no encontrd
diferencias significativas en eficacia entre amoxicilina-clavulanato oral y azitromicina *', evidencia que
podria orientar la seleccion empirica de antibidticos en nuestro medio, donde actualmente no se cuenta con

un protocolo estandarizado para el manejo ambulatorio de las exacerbaciones.
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Los corticosteroides inhalados fueron utilizados en el 79% de los pacientes, cifra marcadamente superior a
la reportada en otras cohortes pediatricas internacionales. En el registro Child-BEAR-Net, el uso de
esteroides inhalados alcanzé proporciones variables entre paises, pero en ningin caso de forma tan
generalizada *°. Las guias de la ERS establecen una recomendacion condicional en contra de su uso
rutinario, con o sin LABA, tanto a corto como a largo plazo, sefialando que la evidencia directa de beneficio
es inexistente en nifios con bronquiectasias y que su uso se asocia a mayor riesgo de infeccion por
micobacterias no tuberculosas, neumonia y tuberculosis *°. En nuestra cohorte, dado que el 45% de los
pacientes presentaba comorbilidad asmatica, una fraccion del uso de esteroides inhalados puede estar
justificada por esta indicacion; sin embargo, la proporcion observada supera ampliamente este subgrupo.
Este patron es consistente con lo descrito en el registro EMBARC de adultos, donde los corticosteroides
inhalados fueron significativamente mas frecuentes en quienes también recibian técnicas de depuracion de
la via aérea, reflejando su uso en pacientes con mayor carga de enfermedad mas que por indicacion
especifica *2. El amplio uso de broncodilatadores y antileucotrienos en esta cohorte subraya la influencia
del solapamiento clinico con asma en las decisiones terapéuticas, una tendencia observada también en otros
registros internacionales donde la comorbilidad asmatica explica una fraccion importante del uso de estos

farmacos.

Aunque la cobertura de fisioterapia y el uso de dispositivos PEEP superan la mitad de los casos, se sitlian
por debajo del estdndar esperado segln las guias de la ERS, que establecen una recomendacion fuerte a
favor de que todos los nifios con bronquiectasias reciban técnicas individualizadas de depuracion de la via

aérea de forma regular. !

El registro EMBARC de adultos documenté un patrén similar, con
aproximadamente la mitad de los pacientes realizando alguna técnica de depuracion, con marcada
variabilidad geografica y una tendencia a reservar estas intervenciones para los pacientes con enfermedad
mas grave, en lugar de adoptarlas de forma proactiva para todos **. A nivel pediatrico, datos del registro

australiano de bronquiectasias muestran un patron similar de implementacion subdptima de la fisioterapia

respiratoria pese a la recomendacion fuerte de las guias internacionales *, lo que sugiere que esta brecha
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de cobertura no es exclusiva de nuestro contexto sino un reto compartido incluso en sistemas de salud con
mayores recursos. En nuestra cohorte, la brecha en la cobertura de fisioterapia probablemente refleja
limitaciones en el acceso a fisioterapeutas con formacion especializada en patologia respiratoria pediatrica,
barreras logisticas para familias de zonas alejadas del HNN, y la ausencia de un protocolo institucional
estandarizado que integre la fisioterapia como componente obligatorio del seguimiento. El uso de
nebulizaciones con solucién salina hipertonica en casi la mitad de los pacientes es elevado si se considera
que las guias recomiendan reservarlas de forma selectiva para aquellos con alta carga sintomatica, esputo
diario y dificultad para expectorar !, recomendacion respaldada por ensayos clinicos que han demostrado
que la solucion salina hipertonica mejora el aclaramiento mucociliar en nifios con bronquiectasias no-FQ
. sin embargo, si se asocio a historia de exacerbaciones recientes en nuestra cohorte. El uso de reemplazo
con inmunoglobulina, centrado en el subgrupo con inmunodeficiencias primarias, refleja una practica

adecuada y dirigida a la causa subyacente, consistente con las recomendaciones internacionales.

En conjunto, el perfil terapéutico de nuestra cohorte refleja un manejo clinico activo pero heterogéneo,
condicionado por la disponibilidad de recursos en el sistema de salud publico costarricense, la ausencia de
guias nacionales especificas para bronquiectasias pediatricas no-FQ, y la necesidad de adaptar
recomendaciones internacionales a un contexto donde la infraestructura de atencion subespecializada es
unica en el pais. Estos hallazgos subrayan la oportunidad que representa el HNN como centro de referencia
nacional para desarrollar protocolos locales basados en evidencia que optimicen la seleccion y el
seguimiento de las terapias, en particular la transicion hacia azitromicina como macrolido de eleccion en
pacientes con indicacion de antibioticoterapia prolongada, la racionalizacion del uso de corticosteroides
inhalados mediante evaluacion objetiva de la respuesta broncodilatadora y la documentacion de inflamacion
cosinofilica, y la sistematizacion de la fisioterapia respiratoria como componente no opcional del

seguimiento de todo nifio con bronquiectasias >,
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Este estudio demuestra la importancia de mantener un alto indice de sospecha de bronquiectasias en el
diagndstico diferencial de nifios con infecciones respiratorias recurrentes tempranas, asi como en aquellos
con sospecha de condiciones subyacentes como discinesia ciliar primaria o inmunodeficiencias primarias.
Mas alla de las implicaciones durante la infancia, es fundamental considerar la trayectoria a largo plazo de
estos pacientes: existe evidencia consolidada de que las bronquiectasias de inicio en la nifiez se asocian a
mayor gravedad sintomatica en la adultez y a peor funcion pulmonar en comparacion con aquellas
diagnosticadas a edades mas avanzadas, como documentan los datos del registro EMBARC. #* Al comparar
adultos con bronquiectasias de inicio pediatrico frente a aquellos de inicio adulto, Khalaili et al. encontraron
que, pese a ser significativamente mas jovenes (50.3 vs. 66.0 afios), los pacientes con inicio en la infancia
llegan a la adultez con peor funcion pulmonar (FEV1 70.8% vs. 84.2% predicho), mayor extension
radiologica y mas exacerbaciones anuales que quienes desarrollaron la enfermedad después de los 18 afios.
En sus andlisis multivariados, fue la duracién de los sintomas, y no la edad cronoldgica, la que se asoci6 de
forma independiente con mayor riesgo de infeccion por Pseudomonas aeruginosa, hospitalizacion y
deterioro de la funcion pulmonar. *° Estos hallazgos son particularmente relevantes para nuestra poblacion
dado que la produccion diaria de esputo; nuestro unico marcador significativo de actividad clinica, podria
representar precisamente la herramienta clinica accesible para identificar a los pacientes con enfermedad

activa antes de que se acumule este dafio irreversible.

En nuestra cohorte, cuatro pacientes (5%) fallecieron durante el periodo de seguimiento; si bien la
mortalidad no fue el desenlace primario de este estudio y no fue posible determinar en todos los casos si la
causa de muerte estuvo directamente relacionada con las bronquiectasias, esta cifra subraya la gravedad
potencial de la enfermedad en un subgrupo de pacientes pediatricos y refuerza la necesidad de diagnostico

precoz e intervencion oportuna.

Entre las principales limitaciones de este estudio se encuentra su diseflo predominantemente retrospectivo,

que condiciona la disponibilidad y la calidad de los datos clinicos. La ausencia de un grupo de comparacion
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limita la posibilidad de establecer asociaciones causales entre las caracteristicas clinicas, el perfil
terapéutico y los desenlaces observados, restringiendo el alcance del estudio al nivel descriptivo. De manera
relacionada, el tamafio muestral, aunque comparable al de series pediatricas de centros de referencia de
paises de ingresos medios, reduce la potencia estadistica para detectar asociaciones de menor magnitud. La
baja tasa de realizacion de espirometria en el ultimo afio constituye una limitaciéon importante, ya que
impide caracterizar la funcion pulmonar en la mayoria de los pacientes y genera un sesgo de seleccion en
los andlisis funcionales: es probable que los pacientes con peor funcion pulmonar sean quienes mas
frecuentemente se someten a este estudio, sobreestimando el grado de compromiso funcional de la cohorte
en su conjunto. En la misma linea, la ausencia de TAC de control sistematicos en la mayoria de los pacientes
impide una evaluacion adecuada de la reversibilidad radiologica, de modo que la tasa de resolucion
documentada debe interpretarse como un limite inferior y no como una estimacion real de la reversibilidad
en esta cohorte. La disponibilidad de recursos diagndsticos y terapéuticos en nuestro centro, condicionada
por el contexto del sistema publico de salud costarricense, pudo haber influido en las opciones de manejo
documentadas, incluyendo la seleccion de antibidticos a largo plazo y el acceso a fisioterapia respiratoria
especializada, limitando la generalizacion de los hallazgos terapéuticos a otros entornos con diferente
disponibilidad de recursos. Asimismo, la ausencia de guias locales estandarizadas para el manejo de
bronquiectasias pediatricas no-FQ pudo haber contribuido a la variabilidad terapéutica observada,
dificultando la distincidon entre practica clinica basada en evidencia y decisiones condicionadas por
disponibilidad. Finalmente, al tratarse del tinico centro de atencion subespecializada pediatrica del pais, el
HNN centraliza los casos de mayor complejidad, lo que implica que la cohorte probablemente
sobrerrepresenta los pacientes con enfermedad mas grave y con mayor nimero de comorbilidades. Este
sesgo de referencia debe considerarse al extrapolar los resultados a la poblacion general de nifios con
bronquiectasias en Costa Rica, donde es posible que existan casos de menor severidad que no alcanzan
seguimiento en este nivel de atencion y que permanecen subdiagnosticados o manejados en centros de

menor complejidad sin confirmacion diagnostica formal.
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Este estudio presenta varias fortalezas relevantes. La unica publicacion nacional previa sobre
bronquiectasias correspondia a una serie quirargica en adultos '°; este trabajo llena por tanto un vacio de
conocimiento fundamental para comprender la epidemiologia, las etiologias predominantes y el perfil
clinico de esta condicion en nuestra poblacion pediatrica. Se logré capturar una cohorte de tamafio
considerable en el contexto latinoamericano que, ademas fue similar al de otras cohortes mencionadas, lo
que permite realizar comparaciones significativas con la literatura internacional y contextualizar los
hallazgos dentro del panorama global de la enfermedad. Por otro lado, el HNN constituye el unico centro
de atencion subespecializada pediatrica del pais, lo que le confiere una posicion inica como centro de
referencia nacional. Esta caracteristica implica que la cohorte incluye los casos pediatricos de mayor
complejidad diagnoéstica y terapéutica a nivel nacional, lo que dota al estudio de una representatividad
singular dentro del sistema de salud costarricense y permite que los hallazgos sean relevantes para la toma
de decisiones en politica sanitaria pediatrica a nivel nacional. También, la caracterizacion etiologica fue
posible en la mayoria de los pacientes, proporcidon que supera la de numerosas series internacionales donde
la etiologia permanece indeterminada en una fraccion mayor de casos, y refleja un proceso diagndstico
sistemdtico y la disponibilidad de otros estudios complementarios relevantes. Finalmente, la base de datos
estructurada generada por este estudio sienta las bases para futuros estudios analiticos, para la
implementacion de un registro institucional prospectivo de bronquiectasias pediatricas no-FQ en Costa
Rica, y para la eventual integracién con registros internacionales como el Child-BEAR-Net %,
contribuyendo asi al desarrollo del conocimiento sobre esta enfermedad en poblaciones latinoamericanas

historicamente subrepresentadas en la literatura cientifica global.
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ANEXOS

Tabla 1. Caracteristicas generales de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no fibroquisticas
en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de
enero 2026 (n=78)

Caracteristicas poblacion n(%)
Sexo
Masculino 43 (55.1)
Femenino 35 (44.9)
Edad actual (aiios) [RIC] 12.0[7.0 - 15.0]
Edad al diagnéstico (aiios) [RIC] 8.0[4.0-11.0]
Prematuridad
Si 11 (14.1)
No 67 (85.9)

Antecedente de neumonia

Si 48 (61.5)

No 30 (38.5)

Antecedente de tuberculosis

Si 4(5.1)

No 74 (94.9)

Otras infecciones respiratorias

Si 32 (41.0)

No 45 (57.7)

Desconocido 1(1.3)
Comorbilidades
Comorbilidad presente 62 (79.5)
Asma 35 (44.9)
Rinosinusitis cronica 16 (20.5)
Enfermedad cardiaca 16 (20.5)
Enfermedad neurologica 9 (11.5)
RGE 8(10.3)

Infeccién por Pseudomonas
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Si 12 (15.3)
No 66 (84.6)
Fallecidos 4(5.1)

Tabla 2. Etiologia de bronquiectasias de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no
fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera” entre el 1 de enero 2018

y el 1 de enero 2026 (n=78)

Etiologia n(%)
Postinfecciosa 30 (38.5)
Disquinesia ciliar primaria 16 (20.5)
Inmunodeficiencia primaria 8(10.3)
Inmunodeficiencia secundaria 3(3.8)
Aspiracion 3(3.8)
Bronquiolitis obliterante 4(5.1)
Post-TB 2 (2.6)
Idiopatica 8(10.3)
Otras 4(5.1)

Tabla 3. Comparacion entre diferentes etiologias de de pacientes con diagnostico de
bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”

entre el 1 de enero 1 de enero 2026

- - =
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£ = gi‘:‘v ggﬁ 2 E~:°c E§m s ~ PSS £ =
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< = 2% = 28 = =2 = Ex = Ee = =8 £ = £ =
Edad al 9.0[1.0- 7.0[5.5 9.0[7.0 7.0[5.0 9.0[2.0- 14.0 8.0 13.0[13.0 2.0[1.0- 6.0[1.0
diagnéstico (afios) 13.0] 11.5] 11.5] 11.0] 12.0] - 14.0] -13.0] 3.0] 10.0]
[RIC]
Aislamiento pseudomonas
Si 0(0.0) 1(25.0) 4(25.0) 1(12.5) 0(0.0) 1(33.3) 0(0.0) 0(0.0) 5(16.7)
No 3(100.0) 3(75.0) 12 (75.0) 7(87.5) 8(100.0) 2(66.7) 1(100.0) 2(100.0) 25(83.3)
Hospitalizaciéon
Si 1(33.3) 1(25.0) 4(25.0) 1(12.5) 1(12.5) 1(33.3) 0(0.0) 0(0.0) 7(23.3)
No 2(66.7) 3(75.0) 12 (75.0) 7 (87.5) 7 (87.5) 2 (66.7) 1(100.0) 2 (100.0) 23 (76.7)

Uso de antibiético crénico
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Si 2(66.7) 2(50.0) 7(43.8) 3(37.5) 4(50.0) 1(33.3) 1(100.0) 0(0.0) 10 (33.3)
No 1(33.3) 2(50.0) 9(56.3) 5(62.5) 4(50.0) 2(66.7) 0(0.0) 2(100.0) 19 (63.3)
Nimero de I6bulos afectados
0 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 2(25.0) 1(12.5) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 2(6.7)
1 1(33.3) 0(0.0) 2(12.5) 1(12.5) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 1(50.0) 8(26.7)
2 0(0.0) 0(0.0) 8 (50.0) 2(25.0) 4(50.0) 2(66.7) 1(100.0) 1(50.0) 6 (20.0)
3 1(33.3) 1(25.0) 3(18.8) 1(12.5) 1(12.5) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 9 (30.0)
4 1(33.3) 0(0.0) 2(12.5) 1(12.5) 1(12.5) 1(33.3) 0(0.0) 0(0.0) 1(33)
5 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 13.3)
6 0(0.0) 3(75.0) 1(63) 1(12.5) 1(12.5) 0(0.0) 0(0.0) 0(0.0) 3(10.0)

Tabla 4. Comparacién bronquiectasias postinfecciosas y otras etiologias de pacientes con

diagnoéstico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos
Saenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026 (n=78)

Otras Postinfecciosa Medida de p-value
n=48* n=30* efecto
(IC95%)**
Edad al diagnoéstico (afios 9.0 [5.0-12.0] 6.0[1.0 - 10.0] Dif. mediana: 0.029
[RIC)) 2.0 (0.0 - 4.0)*
Sexo n(%) 0.8
Masculino 27 (56.3) 16 (53.3) OR: 1.13 (0.45 -
2.82)
Femenino 21 (43.7) 14 (46.7)
Aislamiento pseudomonas 0.8
n(%)
Si 7 (14.6) 5(16.7) OR: 0.85 (0.25 -
3.16)
No 41 (85.4) 25 (83.3)
Hospitalizacion por 0.6
exacerbacion (>1) n(%)
Si 9 (18.8) 7 (23.3) OR: 0.76 (0.25 -
2.38)
No 39 (81.2) 23 (76.7)
Uso de antibidticos por 0.4
exacerbacion (>1) n(%)
Si 21 (43.8) 10 (33.3) OR: 1.48 (0.58 -

3.93)




47

No

27 (56.2)

19 (63.3)

Loébulos afectados (niimero
[RIC])

2.00 [2.00 - 4.00]

2.00 [1.00 - 3.00]

Dif. mediana:
0.0 (0.0 - 1.0)*

0.4

* n (%); Mediana [Q1 - Q3] ** OR (odds ratio) con IC 95% para variables categdricas; diferencia de medianas (Hodges-
Lehmann) con IC 95% para variables continuas (marcadas con *). p-value: prueba de Wilcoxon rank-sum para variables

continuas; chi-cuadrado de Pearson / prueba exacta de Fisher para variables categdricas.

Tabla 5. Comparacién bronquiectasias relacionadas a DCP y otras etiologias de pacientes con
diagnostico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos
Saenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026

DCP Otras p-value
N=16 N =62
Edad al diagnéstico (afios 9.0[7.0-11.5] 7.0 [3.0 - 10.5] Dif 0.11
[RIC)) mediana: 2.0
(0.0-4.0)
Sexo n(%) OR: 1.06 >0.9
(0.35-3.30)
Masculino 9 (56.2) 34 (54.8)
Femenino 7 (43.8) 28 (45.2)
Aislamiento pseudomonas OR:2.25 0.3
n(%) (0.53-8.48)
Si 4(25.0) 8 (12.9)
No 12 (75.0) 54 (87.1)
Hospitalizaciéon por OR: 1.39 0.7
exacerbaciéon (>1) n(%) (0.34-4.84)
Si 4(25.0) 12 (19.4)
No 12 (75.0) 50 (80.6)
Uso de antibiéticos por OR: 1.20 0.7
exacerbacion (>1) n(%) (0.38-3.65)
Si 7 (43.8) 24 (39.3)
No 9 (56.2) 37 (60.7)
Lobulos afectados(niimero 2.00 [2.00 - 3.00] 2.00 [1.00 - 4.00] Dif. >0.9
[RIC]) mediana: 0.0
(-1.0-1.0)

* n (%); Mediana [Q1 - Q3] ** OR (odds ratio) con IC 95% para variables categdricas; diferencia de medianas (Hodges-
Lehmann) con IC 95% para variables continuas (marcadas con *). p-value: prueba de Wilcoxon rank-sum para variables

continuas; chi-cuadrado de Pearson / prueba exacta de Fisher para variables categdricas.
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Tabla 6. Hallazgos radiologicos Tomografia Axial Computarizada de pacientes con diagnéstico de

bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”

entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026 (n=78)

Afectacion n(%)

Lobulo superior derecho afectado 38 (48.7)
Lobulo medio derecho afectado 30 (38.5)
Lobulo inferior derecho afectado 42 (53.8)
Lobulo superior izquierdo afectado 27 (34.6)
Lingula afectada 21 (26.9)
Lobulo inferior izquierdo afectado 49 (62.8)

Numero de 16bulos afectados

2.00 [2.00-3.00]

Tipo de bronquiectasias

Bronquiectasias cilindricas en cualquier lobulo 56 (71.7)
Bronquiectasias varicosas en cualquier lobulo 13 (16.6)
Bronquiectasias quisticas en cualquier lobulo 14 (17.9)
Bronquiectasias por traccion en cualquier lobulo 8(10.3)

Tabla 7. Microbiologia cercana al diagndstico de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no

fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” entre el 1 de enero

2018 y el 1 de enero 2026 (n=34)

Resultado aislamiento microbiologico n(%)
Microbiota mixta 9 (26.5)
Negativo 9 (26.5)
Haemophilus influenzae 3(8.8)
Pseudomonas aeruginosa 3(8.8)
Staphylococcus aureus 3(8.8)
Moraxella. catarrhalis 2(5.9)
Coinfeccion Haemophilus influenzae + Streptococcus pneumoniae 1(2.9)
Haemophilus parainfluenzae 1(2.9)

Klebsiella pneumoniae

1(2.9)
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Mycobacterium tuberculosis

1(2.9)

Serratia marcescens

1(2.9)

Tabla 8. Predictores de la toma de muestra microbioldgica en el ultimo afio de pacientes con
diagnostico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos
Séenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026. (n=74)

Con muestra Sin muestra OR (IC95%) P
reciente, n/N (%) reciente, n/N (%)
Hospitalizacién por 15/39 (38.5) 1/35 (2.9) 20.53 (2.80- <0.001
exacerbacion 915.79)
Antibiético por exacerbacion 23/39 (59.0) 8/35 (22.9) 4.74 (1.59-15.41) 0.002
Esputo diario 28/37 (75.7) 10/24 (41.7) 4.24 (1.27-15.24) 0.014
Antecedente de Pseudomonas 9/39 (23.1) 2/35(5.7) 4.85 (0.90-49.69) 0.050

Tabla 9. Asociacién de infeccion por pseudomonas aeruginosa de pacientes con diagnéstico de
bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”
entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026 (n=74)

Variable Si Pseudomonas No Medida de efecto p-value
n=12* n=66* (IC95%)**

Edad al diagnéstico (afios) 11.5[6.0 - 12.5] 8.0 [3.8 -10.0] Dif. mediana: 3.0 (0.0-6.0) 0.0424

[RIC]

Sexo n(%) !

Masculino 7 (58.3) 36 (54.5) OR: 1.16 (0.28-5.16)

Femenino 5(41.7) 30 (45.5)

Hospitalizaciéon por 0.254

exacerbacion (>1) n(%)

Si 4(33.3) 12 (18.2) OR: 2.22 (0.42-10.12)

No 8 (66.7) 54 (81.8)

Uso de antibidticos por !

exacerbacion (>1) n(%)

Si 5(41.7) 26 (39.4) OR: 1.07 (0.24-4.41)

No 7 (58.3) 39 (59.1)

Namero de 16bulos afectados 3.0[2.0 -3.8] 2.0[1.2-3.0] Dif. mediana: 1.0 (-0.0-2.0) 0.204

[RIC]

>3 l6bulos afectados n(%) 0.356
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Si

7(58.3)

28 (42.4)

OR: 1.88 (0.46-8.37)

No

5(41.7)

38 (57.6)

* n (%); Mediana [Q1 - Q3] ** OR (odds ratio) con IC 95% para variables categdricas; diferencia de medianas (Hodges-
Lehmann) con IC 95% para variables continuas (marcadas con *). p-value: prueba de Wilcoxon rank-sum para variables

continuas; chi-cuadrado de Pearson / prueba exacta de Fisher para variables categdricas.

Tabla 10. Asociacion de hospitalizaciones de pacientes con diagnostico de bronquiectasias no
fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” entre el 1 de enero
2018 y el 1 de enero 2026 (n=74)

Si No OR (IC95%) p-value
n=16 n=>58
Pseudomonas n(%) 2.43 (0.56-9.48) 0.2
Si 4 (25.0) 7 (12.1)
No 12 (75.0) 51(87.9)
Esputo diario n(%) 2.19 (0.65-8.81) 0.2
Si 12 (75.0) 26 (57.8)
No 4 (25.0) 19 (42.2)
>3 l6bulos afectados n(%) 0.74 (0.23-2.26) 0.6
Si 6 (37.5) 26 (44.8)
No 10 (62.5) 32 (55.2)

Tabla 11. Asociacion de uso antibidtico de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no

fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” entre el 1 de enero
2018 y el 1 de enero 2026 (n=74)

Si No OR (IC95%) p-value?
n=31 n=43
Pseudomonas n(%) 1.19 (0.31-4.35) >0.9
Si 5(16.1) 6 (14.0)
No 26 (83.9) 37 (86.0)
Esputo diario n(%) 4.34 (1.45-14.4) 0.009
Si 23 (79.3) 15 (46.9)
No 6(20.7) 17 (53.1)
>3 16bulos afectados n(%) 0.73 (0.28-1.85) 0.5
Si 12 (38.7) 20 (46.5)
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No

19 (61.3)

23(53.5)

Tabla 12. Asociacion de consulta en servicios de urgencias de pacientes con diagnostico de

bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”
entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026 (n=74)

Si No OR (IC95%) p-value
n=30 n= 44
Pseudomonas n(%) 0.81 (0.2-2.98) >0.9
Si 4(13.3) 7(15.9)
No 26 (86.7) 37 (84.1)
Esputo diario n(%) 3.15 (1.06-10.4) 0.042
Si 20 (76.9) 18 (51.4)
No 6(23.1) 17 (48.6)
>3 l6bulos afectados n(%) 0.39 (0.14-1.02) 0.058
Si 9(30.0) 23 (52.3)
No 21 (70.0) 21 (47.7)

Tabla 13. Tratamientos de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no fibroquisticas en el
Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero

2026 (n=76)
n(%)

Soporte ventilatorio

Oxigeno 13 (17.1)

Ventilacion 7(9.2)

Ninguno 56 (73.7)
Antibidtico a largo plazo

Si 43 (56.6)

No 33 (43.4)
Azitromicina

Si 1(1.3)

No 75 (98.7)
Claritromicina

Si 33(43.4)
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No 43 (56.6)
TMP-SMX

Si 12 (15.8)

No 64 (84.2)
Esteroides inhalados

Si 60 (78.9)

No 16 (21.1)
LABA

Si 27 (35.5)

No 49 (64.5)
LAMA

Si 339

No 73 (96.1)
SABA

Si 52 (68.4)

No 24 (31.6)
Montelukast

Si 41 (53.9)

No 35 (46.1)
Reemplazo con inmunoglobulina

Si 6(7.9)

No 70 (92.1)
Nebulizaciones con solucion hiperténica

Si 33(43.4)

No 43 (56.6)
Antihistaminico

Si 14 (18.4)

No 62 (81.6)

Esteroide nasal

Si

19 (25.0)
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No 57 (75.0)
Terapia respiratoria

Si 34 (51.5)

No 32 (48.5)
Uso de dispositivo

Si 34 (47.9)

No 37 (52.1)

Tabla 14. Asociacion entre tratamientos e intervenciones con actividad clinica en el altimo afio de
pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios
“Dr. Carlos Saenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026 (n=74)

Si, n/N (%) No, n/N (%) OR (IC95%) p-
value
Hospitalizacion ultimo afio
Macrolido 11/16 (68.8) 22/58 (37.9) 3.54 (0.97-14.81) 0.045
Terapia respiratoria 11/16 (68.8) 23/49 (46.9) 2.45 (0.66-10.42) 0.158
Uso de dispositivo 9/16 (56.3) 24/53 (45.3) 1.54 (0.44-5.68) 0.570
Dispositivo PEEP 3/16 (18.8) 22/54 (40.7) 0.34 (0.06-1.45) 0.142
Solucién hiperténica 10/16 (62.5) 23/58 (39.7) 2.50 (0.71-9.62) 0.155
Antibidtico por exacerbacion (>1) ultimo afio
Macrélido 20/31 (64.5) 13/43 (30.2) 4.11 (1.42-12.62) 0.005
Terapia respiratoria 21/29 (72.4) 13/36 (36.1) 4.53 (1.44-15.53) 0.006
Uso de dispositivo 17/28 (60.7) 16/41 (39.0) 2.38 (0.81-7.28) 0.091
Dispositivo PEEP 10/28 (35.7) 15/42 (35.7) 1.00 (0.32-3.02) 1.000
Solucién hiperténica 20/31 (64.5) 13/43 (30.2) 4.11 (1.42-12.62) 0.005




Figura 1. Distribucion edad al diagnéstico segiin la etiologia de las bronquiectasias de pacientes
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con diagnostico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos
Séenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026
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Figura 2. Distribucion de patrones de bronquiectasias por l6bulos en tomografia axial

computarizada de pacientes con diagnéstico de bronquiectasias no fibroquisticas en el Hospital
Nacional de Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera” entre el 1 de enero 2018 y el 1 de enero 2026

Lobulo

Lii- 7
Lingula - 5
LsI- 4
LID - 3
LMD - 4
LSD- 1

Cilindricas

Varicosas

3

Quisticas
Tipo de bronquiectasia

4

5

1
Par traccion

30

20

10



