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A origem das bronquiectasias é marcada por uma
condicdo fisiopatoldgica subjacente necessaria: a
existéncia de inflamagdo na parede brénquica. Na
maioria dos pacientes, consiste em inflamacdo mista
com predominio de neutrdfilos, embora também haja
aumento do nimero de eosindfilos e células mononucleares
em alguns individuos.(*? Essa inflamagdo tem varias
origens, embora na maioria dos casos seja causada por
uma infecgdo brénquica por microrganismos patogénicos
(geralmente bactérias e micobactérias)®* ou pela reagao
inflamatdria da parede brénquica a doenca de base (intra
ou extrapulmonar) responsavel pela bronquiectasia® ou
em um periodo de exacerbacdo.®® As vezes, porém, a
origem dessa inflamacdo € desconhecida. Seja como for,
produtos pro-inflamatdrios (especialmente proteases e
elastases) derivados tanto das prdprias células imunes
(especialmente neutrdfilos) quanto de microrganismos
patogénicos sdo as causas derradeiras do dano das
vias aéreas e de imagens tipicas de dilatacdo do lUmen
com espessamento da parede brdnquica na TC.(? E
importante considerar que o diagndstico de bronquiectasias
exige que esse substrato fisiopatoldgico inflamatorio
seja acompanhado de repercussdo clinica no paciente,
geralmente na forma de tosse crénica com expectoragao,
as vezes com componente purulento, e exacerbagGes de
um perfil infeccioso.®®

Uma das peculiaridades das bronquiectasias € sua grande
heterogeneidade clinica, determinada principalmente
por dezenas de possiveis etiologias, tanto locais quanto
sistémicas. Todas as diretrizes nacionais e internacionais
sobre bronquiectasias recomendam um estudo etiolégico
exaustivo, principalmente para diagnosticar etiologias
potencialmente trataveis. No entanto, apesar da
realizagdo de multiplos testes, algumas das causas de
bronquiectasias ainda ndo tém sido identificadas de forma
confiavel, dando origem ao que tem sido chamado de
“bronquiectasias idiopaticas”.(")

Ndo existe uma definigdo precisa de bronquiectasia
idiopatica. Embora do ponto de vista teérico se refira
a falta de qualquer etiologia especifica, na maioria
dos casos se deve ao desconhecimento da causa
existente ou a uma andlise etioldgica incompleta.
A porcentagem de bronquiectasias idiopaticas varia
enormemente nos diferentes registros do mundo.
Assim, nos dados recentemente publicados do registro
europeu de bronquiectasias”? compreendendo quase
17.000 pacientes de 28 paises, o percentual geral de
bronquiectasias idiopaticas foi de 38,1%, semelhante
aos observados nos registros sul-coreano e australiano
(41% e 32,5%, respectivamente).®® Porém, quando
analisados separadamente, os percentuais de diversos
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paises europeus que contribuiram com dados para o
registro europeu!” variam enormemente, de quase
60% na Pol6nia a menos de 10% na Croacia, Eslovénia,
Bulgaria e Macedonia do Norte. De um modo geral, a
porcentagem de bronquiectasias idiopaticas foi maior
no sul da Europa (36,3%) e no Reino Unido (44,5%) do
que no noroeste da Europa (28,8%) e no centro-leste
europeu (26,4%).

Paradoxalmente, alguns paises com menos recursos
de satde, como a India(10) e alguns paises da América
Latina,*V apresentam percentuais substancialmente
menores de bronquiectasias idiopaticas (22,4% e 26%,
respectivamente). Por fim, um terceiro padrdo pode ser
observado na China, com percentual relativo muito alto
de bronquiectasias idiopaticas (66% em Shangong e
46% em Guantzu).(*213)

Quais seriam as causas dessa enorme heterogeneidade
nas porcentagens de bronquiectasias idiopaticas? A
explicagdo pode ser multifatorial. Por um lado, como ja foi
referido, ndo existe uma definigdo clara de bronquiectasia
idiopatica, ou seja, ndo existe um acordo sobre os testes
etioldgicos necessarios a serem realizados antes de se
considerar a bronquiectasia como idiopatica devido as
variagdes substanciais na definicdo usada por diferentes
paises. Por outro lado, é possivel que existam fatores
capazes de causar bronquiectasias que geralmente
ndo sdo passiveis de testes etioldgicos, como refluxo
gastroesofagico e imunodeficiéncias leves de longa
duracdo (por exemplo, déficit quantitativo ou funcional
de subclasses de IgG).

Um dilema interessante é por que paises como a
India® ou algumas &reas da América do Sul,('D sem
diretrizes especificas de bronquiectasia, apresentam uma
porcentagem significativamente menor de bronquiectasias
idiopaticas do que outros paises com maiores recursos
de saude. Isso provavelmente pode ser explicado
pelo fato de que a bronquiectasia idiopatica é medida
em porcentagem e que, nesses paises, predomina
claramente a bronquiectasia pds-infecciosa (incluindo
pos-tuberculose). Algo semelhante pode ser deduzido
dos dados do registro europeu,” em que os paises com
menos de 10% de bronquiectasias idiopaticas sdo os
que apresentam maior percentual de bronquiectasias
pos-infecciosas. No entanto, é importante pensar que
as bronquiectasias pés-infecciosas (principalmente
quando atribuiveis a infecgGes na infancia) geralmente
sdo diagnosticadas por um processo de eliminagdo, o
que pode levar a uma subestimagdo do percentual de
formas idiopaticas. Talvez esse problema seja menos
perceptivel nas bronquiectasias pds-tuberculose, pois
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Figura 1. Porcentagens relativas das bronquiectasias
idiopaticas. Com base em registros nacionais e internacionais
publicados e grandes bancos de dados de bronquiectasias.
*Cinco séries incluidas: trés do Brasil (n = 474; variagdo de
bronquiectasias idiopaticas: 25,3-44,7%), uma da Argentina
(n = 108; 34,2% de bronquiectasias idiopaticas) e uma
do Chile (n = 69; 59% de bronquiectasias idiopaticas).

suas caracteristicas habituais (tuberculose pulmonar
prévia e bronquiectasia no local do infiltrado pulmonar,
predominantemente nos lobos superiores, juntamente
com areas cavernosas) tendem a ocasionar menos
erros diagndsticos. Essa circunstancia poderia
explicar o baixo indice de bronquiectasias idiopaticas
encontradas em paises como a Indiat'® e vérios paises
latino-americanos*") e europeus.”

Quanto a evolugdo temporal do percentual de
bronquiectasias idiopaticas, quase ndo existem dados
na literatura. SO na Espanha se pode observar uma
reducdo significativa da porcentagem desse tipo de
bronquiectasias desde o inicio do século XXI até aos

dias de hoje (de 24,2% para 18,2%), talvez porque a
Espanha tenha regulamentagdes sobre bronquiectasias
por mais de 15 anos, incluindo uma mais recente (de
2018) com algoritmos claros para a realizagdo de testes
de diagndstico a fim de evitar o termo “idiopatico” o
maximo possivel. A Espanha também coleta dados de
registros de pacientes ha 20 anos. No entanto, tendo em
vista 0 aumento das bronquiectasias pds-infecciosas,
de 30% no primeiro registro espanhol (2002-2011)
para 40% no segundo (2015-2019),4*>) ndo se pode
descartar o fato de que algumas bronquiectasias
idiopaticas possam ter sido erroneamente atribuidas
a bronquiectasias pos-infecciosas.

Em suma, é importante reconhecer que o termo
“bronquiectasias idiopaticas” ndo significa, na maioria
das vezes, bronquiectasias sem etiologia, mas sim
uma etiologia de origem desconhecida — na maioria
das vezes derivada da falta de realizacdo de exames
necessarios para determinar causas conhecidas.
E absolutamente essencial, a esse respeito, pelo
menos descartar causas potencialmente trataveis,
bem como chegar a um consenso internacional que
defina claramente exames gerais e especificos a serem
realizados antes que as bronquiectasias possam ser
consideradas idiopaticas.
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