
La afección pulmonar es la mayor causa de mor-
bimortalidad en los pacientes con fibrosis quística
(FQ). La tos crónica es el síntoma principal en
cualquier edad. La mayoría de los pacientes adul-
tos tienen un deterioro respiratorio insidioso,
caracterizado por exacerbaciones y remisiones de
su infección pulmonar crónica. Los niños pequeños
pueden tener radiografías de tórax normales, pero a
partir de los 5-10 años de edad suelen ser eviden-
tes las bronquiectasias quísticas, especialmente en
lóbulos superiores. En 1965, Mearns et al.1 descri-

bieron por primera vez la asociación entre aspergi-
losis broncopulmonar alérgica (ABPA) y FQ. El
diagnóstico de la ABPA es especialmente compli-
cado en los pacientes con FQ, debido a la dificul-
tad en reconocer esta enfermedad por la similitud
clínicorradiológica de ambos procesos, la elevada
frecuencia de respuestas humorales frente a Asper-
gillus fumigatus en los pacientes con FQ sin
ABPA2 y por la variación espontánea de la res-
puesta inmune frente a A. fumigatusen los pacien-
tes con FQ con el tiempo3. Ante la sospecha diag-
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nóstica de una posible ABPA debe instaurarse rápi-
damente un tratamiento con corticoides orales para
evitar el daño pulmonar irreversible.

OBSERVACION CLINICA

Varón de 14 años de edad, no fumador, con his-
toria de tos y expectoración amarillenta-verdosa
de unos 15 ml al día de tres años de evolución, sin
otra sintomatología respiratoria acompañante, que
acudió a su médico de cabecera por presentar, des-
de hacía dos semanas, esputos hemoptoicos,
aumento de su tos habitual, disnea de grandes
esfuerzos, astenia y anorexia. Se le auscultaban
sibilancias teleinspiratorias que no se modificaban
con la tos. En la radiografía de tórax (fig. 1) y en
la tomografía computadorizada (TC) se observa-
ron un infiltrado/atelectasia en el lóbulo superior
derecho, engrosamientos peribronquiales difusos y
pequeñas bronquiectasias en ambos lóbulos supe-
riores. El hemograma y la bioquímica sanguínea
fueron normales. El Mantoux fue negativo. La tin-
ción de Ziehl-Nielsen en esputo (dos muestras)
fue negativa. A pesar de la ausencia de bacilos áci-
do-alcohol resistentes, el paciente se trató con iso-
niacida, rif ampicina y pirazinamida, con lo que
disminuyó la tos y el volumen de la expectoración
pero persistió la expectoración hemoptoica. Se
realizó una broncoscopia, que detectó signos infla-
matorios en la mucosa del lóbulo superior derecho
y abundantes secreciones purulentas, donde se cul-
tivaron colonias de Pseudomonas aeruginosa. Se
realizaron dos test del sudor que fueron de 118 y
127 mEq/L de ClNa (normal < 80), por lo que se
diagnosticó de FQ y se remitió al paciente a nues-
tro hospital para su seguimiento. La espirometría
realizada en ese momento mostraba una restric-
ción leve sin obstrucción, con una capacidad vital
forzada (FVC) de 3,82 litros (85,27%), un volu-
men espiratorio forzado en el primer segundo
(FEV1) de 3,44 litros (92,47%) y un FEV1/FVC
del 106,61%; la prueba broncodilatadora fue nega-
tiva. Se trató con colistina inhalada de manteni-
miento y con ciprofloxacino oral y broncodilata-
dores inhalados en las exacerbaciones infecciosas
respiratorias. Seis meses más tarde persistían el
infiltrado radiológico y las sibilancias en el tercio
superior del hemitórax derecho. En el cultivo de
esputo crecieron P. aeruginosa, A. fumigatus y C.

albicans. En los análisis realizados en ese momen-
to destacaba: lencocitos 8,2x109/l con 0,4x109/l
eosinófilos, una IgE total de 4.428 KU/l, IgE espe-
cífica frente a A. fumigatus de 38,5 KU/l, precipi-
tinas frente a A. fumigatus positivas y reactividad
cutánea (prick) frente a A. fumigatus con lectura a
los 15 minutos de 4 mm de diámetro, con un con-
trol con histamina positivo. Ante la sospecha diag-
nóstica de una posible ABPA se inició tratamiento
con prednisona oral (1 mg/kgs/día) durante 2
semanas, con descenso progresivo de las dosis has-
ta su suspensión a los 6 meses. A la séptima sema-
na de tratamiento no se auscultaban sibilancias, las
cifras de IgE total habían descendido a 1.898 KU/l
y las de eosinófilos totales a 0,5x109 células/l. La
función pulmonar había mejorado significativa-
mente, con una FVC de 4,90 litros (101,03%), un
FEV1 de 4,44 litros (109,90%), un FEV1/FVC de
107,27% y una prueba broncodilatadora negativa.
El infiltrado radiológico había desaparecido dejan-
do en su lugar una bronquiectasia de gran tamaño
con la misma forma que el infiltrado (fig. 2).

DISCUSION

La FQ es la enfermedad hereditaria más frecuen-
te en la raza caucásica. Las principales manifesta-
ciones clínicas son la insuficiencia pancreática y la
infección bronquial crónicas. El diagnóstico se basa
en la elevación de la concentración de cloro en el
sudor en dos ocasiones junto con una clínica com-
patible. En los pacientes jóvenes los gérmenes ais-
lados con más frecuencia en el tracto respiratorio
son Staphylococcus aureus, Haemophilus influen-
zaey Streptococcus pneumoniae, mientras que en
adolescentes y adultos el germen predominante es
Pseudomonas aeruginosa4. El comienzo de los sín-
tomas respiratorios en la FQ es variable, puede
ocurrir tanto en la infancia como en la adolescencia
o en la edad adulta. Los niños pequeños suelen
padecer bronquiolitis, atelectasias o neumonías; la
bronquitis crónica es más característica de adoles-
centes y adultos5. Inicialmente la radiografía de
tórax puede ser normal, pero con el tiempo casi
todos los pacientes presentan alteraciones radioló-
gicas, las más características de las cuales son las
bronquiectasias quísticas, localizadas más frecuen-
temente en lóbulos superiores6. La TC, especial-
mente la de alta resolución, permite apreciar bron-
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quiectasias de pequeño tamaño que no se detectan
en la radiografía de tórax.

Del 2 al 10% de los pacientes con FQ padecen
ABPA7, 8. El diagnóstico de ABPA se basa en una
combinación de criterios: episodios de obstrucción
bronquial (asma), eosinofilia periférica, reactividad
cutánea inmediata frente a A. fumigatus, precipiti-
nas séricas frente a A. fumigatus, elevación de la
IgE total sérica (>400 KU/l), elevaciones significa-
tivas de las IgE e IgG específicas frente a A. fumi-
gatus, infiltr ados pulmonares y bronquiectasias
centrales9, 10. El diagnóstico puede establecerse con
siete de los ocho criterios propuestos y así se han
descrito casos en pacientes asintomáticos, sin
bronquiectasias y con títulos bajos de IgG frente a
A. fumigatus10 y de IgE total11. Otros criterios como
la presencia de A. fumigatus en el esputo o la
expectoración de moldes de moco marrones son de
poca utilidad en el reconocimiento de esta enfer-
medad, especialmente en los pacientes con FQ, fre-

cuentemente colonizados por este hongo. La inten-
sidad clínica del asma en la ABPA es muy varia-
ble y puede oscilar entre tos seca y sibilancias
tenues localizadas11, como ocurrió en el paciente
descrito, hasta disnea de moderados esfuerzos12.
Las pruebas de función pulmonar, aunque útiles
para ver la evolución de la enfermedad y valorar la
respuesta al tratamiento, no son necesarias para el
diagnóstico de ABPA, debido a que no siempre se
correlacionan adecuadamente con la duración y
gravedad de la ABPA13. Aunque la eosinofilia san-
guínea suele ser un criterio diagnóstico de ABPA,
no siempre se encuentra en la ABPA asociada a la
FQ8, por lo que algunos autores no la incluyen
entre los criterios diagnósticos14. En el caso pre-
sentado, la persistencia del infiltrado radiológico y
de las sibilancias a pesar de un tratamiento enérgi-
co con antibióticos y broncodilatadores en un
paciente con los parámetros de respuesta inmune
frente a A. fumigatus positivos, hizo que se consi-
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Fig. 1. Radiografía de tórax posteroanterior donde se observa
un infiltrado/atelectasia en el lóbulo superior derecho.

Fig. 2. Radiografía de tórax posteroanterior donde se observa
una bronquiectasia de gran tamaño con la misma forma que
el infiltrado de la figura 1.



derase el diagnóstico de ABPA y se iniciase el tra-
tamiento con corticoides orales. El diagnóstico se
confirmó por la resolución de la sintomatología clí-
nica del infiltrado radiológico, la mejoría espiro-
métrica y el descenso de las cifras séricas de IgE
total tras el tratamiento15. El diagnóstico de la ABPA
es particularmente complicado en la FQ debido a
la dificultad de reconocer esta enfermedad por la
similitud de los criterios clínicos y radiológicos de
la ABPA con los síntomas respiratorios en la FQ,
la elevada frecuencia de respuestas inmunes humo-
rales, especialmente tipo IgG específica, frente
a A. fumigatus en los pacientes con FQ sin ABPa y
por la variación de la respuesta inmune frente a A.
fumigatus en los pacientes con FQ en el tiempo, ya
que puede producire una disminución espontánea
de la respuesta inmune frente a A. fumigatus sin
tratamiento corticoideo. Por ello, ante la sospecha
de ABPA en un paciente con FQ, la mayoría de los
autores recomiendan realizar durante algunos
meses, antes de iniciar el tratamiento con corticoi-
des, un cuidadoso seguimiento serológico, clínico
y radiológico del paciente. Se han descrito una
gran variedad de patrones radiológicos en pacien-
tes con ABPA, que pueden ser transitorios o per-
manentes16. La imagen radiológica más habitual es
un infiltrado/atelectasia en lóbulos superiores que
refleja la consolidación del parénquima pulmo-
nar16. En una ABPA de larga evolución pueden
observarse bronquiectasias, cavitación, bullas y
fibrosis pulmonar, que pueden confundirse con
lesiones tuberculosas residuales17. En raras ocasio-
nes se han descrito lesiones bronquiectásicas en el
lugar donde asentaban los infiltrados pulmonares,
como ocurre en el caso descrito. La base del trata-
miento de la ABPA son los corticosteroides orales;
su objetivo es la resolución de los síntomas agudos
y la prevención del daño pulmonar irreversible. Un
tratamiento corticoideo efectivo produce un des-
censo de las cifras de IgE total de al menos el 35%
de las iniciales a las 6-8 semanas de tratamiento15.
En conclusión, en todo paciente con FQ y con
parámetros inmunológicos de sensibilización fren-
te a A. fumigatus que presente un aumento de su
tos habitual o sibilancias, infiltrados pulmonares o
una disminución de la función pulmonar que no
responda a una terapia enérgica (con antibióticos,
broncodilatadores o fármacos antiinflamatorios
inhalados) debe sospecharse una ABPA e iniciar
un tratamiento con corticoides orales18.
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