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Resumen

Las patologias pulmonares crénicas conforman un
grupo heterogéneo de enfermedades, entre las que se
encuentran: neumopatias intersticiales, bronquiectasias
no fibrosis quistica, discinesia ciliar primaria y
aspiracion pulmonar crénica. Se trata de un grupo de
enfermedades poco frecuentes, con manifestaciones
clinicas inespecificas y expresividad clinica variable,
por lo que es importante mantener un alto indice

de sospecha que permita reconocer los signos y
sintomas de alarma. El diagnéstico suele ser dificil
de establecer. No se dispone de tratamiento curativo
y suelen estar asociadas a una alta morbimortalidad.
Algunos casos pueden evolucionar hacia una
neumopatia terminal. En estos casos, podria estar
indicado el trasplante pulmonar.

Abstract

Chronic pulmonary pathologies make up a
heterogeneous group of diseases, among which

are interstitial lung diseases, non-cystic fibrosis
bronchiectasis, primary ciliary dyskinesia and
chronic pulmonary aspiration. It is a group of
infrequent diseases, with nonspecific clinical
manifestations and variable clinical expression,

so it is important to maintain a high index of
suspicion that allows the recognition of alarm signs
and symptoms. The diagnosis is often difficult to
establish. Curative treatment is not available and
they are usually associated with high morbidity and
mortality. Some cases can progress to end-stage
lung disease. In these cases, lung transplantation
may be indicated.
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Introduccion

]: as patologias pulmonares crénicas

constituyen un grupo heterogéneo

de enfermedades, generalmente
poco frecuentes y con sintomatologia
inespecifica. A continuacién, haremos
una breve descripcién de algunas de las
mis frecuentes o relevantes, excluyendo
el asma y la fibrosis quistica.

Neumopatias intersticiales

Introduccion

Las neumopatias intersticiales en nifios son
enfermedades raras, cronicas y asociadas a
elevada morbilidad y mortalidad. Se diag-
nostican con mas frecuencia en el primer
afno de vida.

Las enfermedades pulmonares
intersticiales son un grupo de enferme-
dades raras que afectan a los alvéolos y
a los tejidos perialveolares, originando
alteraciones del intercambio gaseoso.
Constituyen un grupo numeroso de
enfermedades, con mis de 200 enti-
dades. Se estima que la prevalencia es
inferior a 1/100.000, en contraste con
la prevalencia de 60-80/100.000 en
adultos®).

Su etiologia es muy variada, inclu-
yendo formas de origen genético,
infeccioso, relacionadas con factores
ambientales, firmacos, enfermedades
sistémicas o de causa desconocida.

Aunque se pueden presentar en todas
las edades, la edad de inicio mis fre-
cuente es el primer afio de vida.
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Clasificacion

El consorcio americano chILLD
(Children’s Interstitial Lung Disease)
ha propuesto una clasificacién® en la
que se incluyen: formas propias de los
nifios, enfermedades sistémicas con
afectacién pulmonar, enfermedades
pulmonares primarias que afectan al
huésped normal, enfermedades que
afectan al huésped inmunodeprimido
y enfermedades que simulan enferme-
dades intersticiales (afectacién vascular

pulmonar) (Tablas I y II).
Manifestaciones clinicas
El inicio suele ser sutil. La clinica se carac-

teriza por dificultad respiratoria con taquip-
nea, tiraje e hipoxemia.
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Tabla I. Clasificacion de las neumopatias intersticiales idiopaticas propias

de los lactantes

Alteraciones difusas
del desarrollo pulmonar

Displasia acinar

Displasia alveolar congénita

Displasia alvéolo-capilar con malrotacién de venas
pulmonares

Alteraciones del
crecimiento pulmonar
con deficiente
alveolarizacion

Hipoplasia pulmonar

Enfermedad pulmonar crénica neonatal (displasia
broncopulmonar y enfermedad pulmonar crénica
neonatal en un recién nacido a término)
Relacionadas con alteraciones cromosémicas
(trisomia 21, otras)

Relacionadas con cardiopatias congénitas

Déficit de filamina A

Trastornos especificos
de etiologia no definida

Taquipnea persistente de la infancia / hiperplasia
de células neuroendocrinas
Glucogenosis intersticial pulmonar

Enfermedades por
defectos de la funcién
del surfactante

Mutaciones de la proteina B del surfactante
Mutaciones de la proteina C del surfactante
Mutaciones del transportador de fosfolipidos

de membrana ABCA3

Histologia compatible con defectos del surfactante,

pero sin etiologia genética reconocida:
* Proteinosis pulmonar alveolar

= Neumonitis crénica de la infancia

» Neumonitis intersticial descamativa
* Neumonia intersticial inespecifica

La clinica suele ser insidiosa y poco
especifica, aunque, a veces, sobre todo
en neonatos, se puede presentar de
forma rdpidamente progresiva.

En el recién nacido, se manifiesta
como un cuadro de distrés respiratorio
agudo con patrén alvéolo-intersticial
bilateral en la radiografia de térax, que
a menudo requiere ventilacién mecdnica
y que es indistinguible de una neumonia
neonatal o de una enfermedad de mem-
brana hialina(®).

En los primeros dos afios de vida,
la clinica se caracteriza por: taquipnea
moderada, retraso ponderal, rechazo del
alimento, tos seca, sibilantes en ausencia
de infecciones respiratorias e hipoxemia
nocturna y/o diurna®.

Los nifios de mayor edad pueden
debutar con disnea o cianosis con el ejerci-
cio, que progresa hasta aparecer en reposo.

A veces, los pacientes estdn relativa-
mente asintomdticos y el diagnéstico se
realiza, de forma casual, al realizar una
radiografia de térax por otros motivos.

En la auscultacién, es habitual detec-
tar estertores subcrepitantes y, ocasional-
mente, algin sibilante, aunque puede ser
normal en més de un tercio de los casos.
Otros signos fisicos incluyen: acropaquias
y deformidad tordcica, particularmente
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pectus excavatum, especialmente en las
mutaciones del gen ABCA-3™ (gen
ATP binding cassette transporter A3).
Para facilitar el diagnéstico, el con-
sorcio americano ha propuesto definirlo
como: un sindrome (sindrome chILD)

en el que son necesarias tres condiciones

de entre las cuatro siguientes®):

1. Sintomas respiratorios: tos, dificul-
tad respiratoria y mala tolerancia al
ejercicio.

2. Signos clinicos: taquipnea en reposo,
estertores a la auscultacion, tiraje,
acropaquias, retraso en el crecimiento
o insuficiencia respiratoria.

3. Hipoxemia con el ejercicio y/o en
1eposo.

4. Infiltrados difusos en la radiografia
(Rx) o la tomografia computarizada

(TC) de térax.

El sindrome chILD requiere que
se hayan descartado otras causas mds
frecuentes de enfermedad pulmonar
difusa, como: fibrosis quistica, inmu-
nodeficiencias, cardiopatias congénitas,
displasia broncopulmonar, infeccién
pulmonar, discinesia ciliar primaria y
aspiracion recurrente(®.

Estudios diagnésticos

La TC pulmonar es la prueba mas sensible
para el estudio de las neumopatias inters-
ticiales. El diagnéstico definitivo, a veces,
sera por biopsia pulmonar.

El diagnéstico se basa en las pruebas
de imagen junto con: historia clinica, estu-
dios de laboratorio y, a veces, lavado bron-
coalveolar y/o biopsia pulmonar (Fig. 1)®.

Tabla Il. Otras enfermedades pulmonares intersticiales, no especificas

de los lactantes

Enfermedades - Asociadas a inmunodeficiencias
sistémicas con - Asociadas a enfermedades de depésito
participacion - Histiocitosis

pulmonar - Sindromes neurocutaneos

- Asociadas a infiltrados neoplésicos
- Asociadas a enfermedades del tejido conectivo

- Sarcoidosis
Enfemedades - Procesos infecciosos-postinfecciosos
del huésped - Relacionadas con agentes ambientales
normal (otras - Neumonitis por hipersensibilidad
enfermedades * Inhalacion de téxicos
pulmonares » Sindromes aspirativos
primarias) » Neumonia eosinofilica
Enfermedades - Infecciones oportunistas
del huésped - Efectos secundarios de tratamientos (farmacos, radiacién)
inmunodeprimido - Relacionadas con trasplante y rechazo de érganos
- Dafio alveolar difuso de etiologia desconocida
- Neumonitis intersticial linfoide
Enfermedades - Vasculopatia hipertensiva arterial
que simulan - Vasculopatia congestiva, incluyendo la enfermedad
enfermedades venooclusiva
intersticiales - Cambios congestivos relacionados con disfuncién cardiaca

- Trastornos linfaticos
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chlILD probable, no diagnéstico

A4

Estudios analiticos >

v

;Indicacién de
broncoscopia y LBA?

A

;Indicacién de
biopsia pulmonar?

Rxde térax. E190% de los pacientes
con enfermedad intersticial presen-
tan alteraciones. En algunos casos,
puede ser normal o mostrar altera-
ciones minimas.

La TC pulmonar es mis sensible que
la Rx de térax. En algunos casos,
permite el diagndstico de la enfer-
medad, pero mds a menudo, orienta
sobre la causa. Es util para valorar la
gravedad y extensién de las lesiones
y permite identificar el lugar idé-
neo a biopsiar. Ademds, es util para
controlar la respuesta terapéutica. Se
recomienda realizar siempre TCAR
(TC de alta resolucién)®).

Pruebas de funcién pulmonar. No
proporcionan datos para el diagnéstico
etioldgico, pero si categorizan mejor
la enfermedad y ayudan en el segui-
miento. En general, suelen presentar
un patrén restrictivo. En los lactantes
con hiperplasia de células neuroendo-
crinas se ha descrito un patrén obs-
tructivo con hiperinsuflacién®).
Ecocardiografia. Debe ser una de
las investigaciones iniciales a realizar
para descartar hipertensién pulmo-
nar y excluir anomalias vasculares y
estructurales.

Estudios analiticos. Incluye la rea-
lizacién de: estudio inmunoldgico,
hipersensibilidad, autoinmunidad y
enfermedades sistémicas.
Broncoscopia flexible y lavado bron-
coalveolar. Son de especial utilidad
para descartar infecciones en inmu-
nodeprimidos y en algunas enfer-
medades® como: hemosiderosis,
histiocitosis, neumonia eosinofilica,
neumonitis por hipersensibilidad,
sarcoidosis y proteinosis alveolar.

TC pulmonar

» ¢Diagnéstico especifico posible?

Diagnéstico

> Diagnéstico

L 7] I
Vv

L

> PLANIFICAR TRATAMIENTO

* Biopsia pulmonar quirdrgica(:4.
El diagnéstico definitivo y especi-
fico de las enfermedades intersticia-
les requiere, en muchos casos, del
andlisis histolégico del parénquima
pulmonar. La biopsia pulmonar
quirdrgica estd indicada cuando no
se ha obtenido un diagndstico espe-
cifico con las exploraciones previas.
Su indicacién debe valorarse en cada
caso en particular. Deben tomarse
muestras de, al menos, dos dreas
diferentes.

+ Estudios genéticos™). No se rea-
lizard de rutina, sino de forma
selectiva segin la sospecha clinica.
Se han descrito mutaciones rela-
cionadas con: déficit de proteinas
del surfactante (déficit de proteina
B o C y ABCA-3), mutaciones del
gen NKX2.1 o TTF-1 asociadas
con neumopatia intersticial, hipo-
tiroidismo y alteracién neuroldgica,
mutaciones causantes de proteinosis
alveolar, deficiencia de GATA2,
mutaciones del gen filamin A
(FLNA) y del gen ACTA2 que se
asocian a pulmones con trastorno
del desarrollo alveolar y mutaciones
relacionadas con trastornos del desa-
rrollo pulmonar: gen FOXF1I.

Tratamiento

El tratamiento mas utilizado son los cor-
ticoides.

Las medidas generales incluyen:
corregir la hipoxemia, optimizar la
nutricién, tratar las infecciones, pro-
mover la correcta inmunizacién (fun-
damentalmente, frente a gripe y neumo-
coco) y evitar la exposicion al tabaco®).
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chlILD improbable

A

Estudios diagnésticos
adecuados

Figura 1. Enfoque diagnéstico del nifio
con enfermedad pulmonar intersticial(1),
TC: Tomografia computarizada;

chlILD: Children’s Interstitial Lung Disease;
LBA: lavado broncoalveolar

El tratamiento mds utilizado son
los corticoides sistémicos. Se pueden
usar pulsos de metilprednisolona de
10-30 mg/kg/dia intravenosos durante
3 dias consecutivos, mensualmente,
durante 1 a 6 meses o prednisolona oral
a dosis de 1-2 mg/kg/dia, como trata-
miento alternativo®).

La hidroxicloroquina se ha mostrado
también 1til en algunos nifios y se ha
utilizado sola o en combinacién con los
corticoides.

El trasplante pulmonar estd reser-
vado para los casos de mal prondstico
sin otra alternativa terapéutica.

Pronéstico

La morbilidad y mortalidad asociada
con el sindrome chILD (y otros tipos
de enfermedad pulmonar difusa) es
incierta. Se ha reportado una morbi-
lidad persistente de 50% y mortalidad
general de 30%().

Son de mal pronéstico los trastornos
del desarrollo y crecimiento pulmonar, los
déficits de proteina B del surfactante y
déficit de ABCA3 de presentacién neo-
natal, casos asociados a inmunodeficien-
ciay con pobre respuesta a corticoides®).

Presentan buen prondstico, la hiper-
plasia de células neuroendocrinas o la
glucogenosis intersticial pulmonar (sin
trastorno importante del desarrollo
alveolar asociado) y, en general, los casos
con buena respuesta a corticoides®).

Discinesia ciliar primaria
Introduccién

La discinesia ciliar primaria es una
enfermedad rara, de origen genético y
herencia autosémica recesiva, que se
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caracteriza por el deterioro de la funcién
ciliar debido a defectos en su ultraes-
tructura y/o funcionamiento. Como
consecuencia, se produce un mal acla-
ramiento de las secreciones que favorece
el desarrollo de infecciones respiratorias
y otitis de repeticién(”).

Se estima que afecta a 1 de cada
10.000, aunque la prevalencia no estd
claramente establecida y se trata de una
entidad infradiagnosticada(?.

Clinica

Las otitis de repeticion, la rinitis desde el
periodo neonatal y la tos hiumeda/produc-
tiva cronica diaria, son las manifestaciones
clinicas mas frecuentes en los pacientes
con discinesia ciliar primaria.

La sintomatologia es heterogé-
nea, inespecifica y varia con la edad
(Tabla III)78), Es caracteristico, el inicio
de los sintomas respiratorios a edades
tempranas y su persistencia8).

Diagndstico

No hay una prueba go/d standard
para el diagnéstico. La ATS (American
Thoracic Society) y 1a ERS (European
Respiratory Society) han sugerido, en los
ultimos afios, gufas y algoritmos diagnds-
ticos que se basan en la combinacién de
exdmenes complementarios complejos
que, en la mayoria de los casos, deben ser
realizados en centros con experiencia(?).

Tabla IV. Patologias asociadas al desarrollo de bronquiectasias no fibrosis quistica

en la infancia

- Infecciones
» Neumonia virica o bacteriana
» Sarampio6n
+ Tuberculosis
+ Varicela
* Aspergilosis broncopulmonar alérgica
« Tosferina
» Adenovirus
- Inmunodeficiencias primarias
- Aspiracion de cuerpo extrafio
- Sindrome aspirativo recurrente
« Disfagia y/o reflujo gastroesofagico
(p. €j.: pardlisis cerebral infantil)
» Anomalias estructurales de la via
aérea (p. ej.: fistula traqueoesofagica)
- Discinesia ciliar primaria
- Malformaciones congénitas
Fistula traqueoesofagica
Quiste pulmonar
Quiste broncogénico
Traqueomalacia
Enfisema lobar congénito
Sling de la arteria pulmonar
Atresia bronquial
» Broncomalacia
- Inmunodeficiencia secundaria
» VIH/SIDA

Exploraciones complementarias

* Medicién del 6xido nitrico exhalado
nasal: suelen presentar niveles muy
bajos. Relativamente ficil de reali-
zar (dificultad en lactantes y nifios
pequefios) y no invasivo. Tiene una
excelente sensibilidad (90-100%) y
una buena especificidad (75-97%).

Tabla Ill. Signos y sintomas sugestivos de discinesia ciliar primaria

Prenatal Ventriculomegalia

« Se resuelve al nacimiento

Neonatos Dificultad respiratoria

» En recién nacido a término, sin factores de riesgo
* Inicio a las 12-24 horas de vida
« Oxigenoterapia durante dias o semanas

Defectos de lateralidad

« Situs inversus totalis (47 %)

Rinorrea persistente

Nifios - Tos productiva crénica

diaria

Rinosinusitis crénica diaria

» Presentes casi de manera
universal en todos los nifios
» Se mantiene durante todo el afio

- Infecciones respiratorias de repeticion

Bronquiectasias

Asma refractario a tratamiento

- Otitis media serosa crénica

Hipoacusia de conduccién

Adolescentes - Los previos mas:
y adultos
« Infertilidad
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» Poliposis nasal (15%)

- Asma
- Bronquiolitis obliterante
- Patologia esquelética
- Genética

 Déficit de a-1 antitripsina

» Mutaciones ENaC

 Otros sindromes genéticos

» Sindrome de Down
Sindrome de Marfan
Sindrome de las ufias amarillas
» Sindrome velocardiofacial
Ataxia telangiectasia

» Sindrome de Mounier-Khun

» Sindrome de Williams Campbell

» Sindrome de Wiskott-Aldrich

» Sindrome hiper-IgE
- Otras

» Postquimioterapia/radioterapia

» Agentes inhalantes téxicos

* Tumor endobronquial

« Tumores/quistes en mediastino
Cardiopatias (p. ej.: tetralogia
de Fallot sin valvula pulmonar,
cardiomiopatia y patologia valvular)
Enfermedades autoinmunes (colitis
ulcerosa, enfermedad de Crohn,
artritis reumatoide y sarcoidosis)

De forma aislada, no descarta ni
confirma el diagnéstico(?).

* Andlisis video-microscépico de alta
velocidad: consiste en la valoracién
de la movilidad ciliar mediante una
muestra nasal. Puede haber alteracio-
nes sutiles, por lo que un resultado
normal no descarta el diagnéstico(”.

* Microscopia electrénica de transmi-
sién: es el método de referencia para
evaluar la ultraestructura ciliar. Es
diagnéstico si se detectan anomalias
caracteristicas (especificidad >99%).
Sin embargo, hasta en un 15-20% de
los casos pueden no detectarse ano-
malias(?).

* Estudio genético: hasta la fecha se
han descrito unos 30 genes implica-
dos y, cada vez son mds las mutacio-
nes descritas; aunque, actualmente,
se detecta la presencia de mutacio-
nes en alrededor de un 65% de los
casos(7),

Tratamiento

Las técnicas para mejorar el acla-
ramiento de las secreciones y el trata-
miento precoz de las infecciones son los
pilares del tratamiento®). Se recomienda
la vacunacién frente a neumococo y
gripe®).



El uso de tubos de timpanostomia es
controvertido, debido a las complicacio-
nes descritas en estos pacientes, como:
otorrea mucopurulenta recurrente, tim-
panoesclerosis y perforacion permanente
de la membrana timpdnica®.

Existe evidencia limitada sobre el
tratamiento quirdrgico. El trasplante
pulmonar puede ser una opcién en
pacientes con neumopatia terminal®).

Bronquiectasias no fibrosis
quistica (FQ)
Introduccion

Histéricamente, el término bron-
quiectasia se utilizaba para referirse a
bronquios con dilataciones anémalas e
irreversibles, diagnosticados mediante
broncografia(10).

En el momento actual, las bronquiec-
tasias se definen como: episodios persis-
tentes o recurrentes (>3 al afio) de tos
productiva cronica (> 4 semanas), algunas
veces con crepitantes gruesos a la aus-
cultacién y acropaquias, asociados a ratio
broncoarterial > 0,8 en TC torécico(1D,

Su prevalencia, fuera de la fibrosis
quistica, es desconocida, con un rango
variable entre los 0,2-735 casos/100.000
nifios(Y).

Fisiopatologia

Las infecciones respiratorias, las inmuno-
deficiencias primarias, la aspiracion pulmo-
nar crénica, la discinesia ciliar primaria y
las malformaciones de la via aérea son las
causas mas frecuentes.

Se considera que la patogénesis de
las bronquiectasias se fundamenta en
el modelo del “ciclo vicioso” propuesto
por Cole (infeccién>inflamacion>dafio
pulmonar>infeccién)1,12),

Hasta en el 60% de los casos, se
identifica una causa subyacente. Las
infecciones, las inmunodeficiencias pri-
marias, la aspiracidn crénica/recurrente,
la discinesia ciliar y las malformaciones
de la via aérea, son las causas m4s fre-
cuentes). En la tabla IV, se recogen las
patologias mds frecuentes que predis-

onen al desarrollo de bronquiectasias

no FQ(10.13),

Tabla V. Tratamiento en bronquiectasias no fibrosis quistica

PATOLOGIA PULMONAR CRONICA

Clinica

Debe sospecharse la presencia de bron-
quiectasias en cualquier nifio con tos cré-
nica productiva e infecciones respiratorias
de repeticion.

La tos crénica himeda es el sintoma
mds frecuente y estd presente en prac-
ticamente todos los pacientes. En la
exploracién fisica, pueden auscultarse
crepitantes gruesos y pueden verse acro-
paquias(1,12),

Las infecciones respiratorias recu-
rrentes son frecuentes. Los microorga-
nismos mds comunes son: Haemophilus
influenzae, Streptococcus pneumoniae,
Moraxella catarrbalis y Staphylococ-
cus aureus. Pseudomonas aeruginosa
es infrecuente en nifios con bronquiec-
tasias no fibrosis quistica y su presen-
cia suele ser sugestiva de enfermedad
avanzada(4).

Diagnéstico

La prueba de eleccién para el diagnéstico
es la TCAR de térax.

Fisioterapia - Se recomiendan las técnicas mecanicas de drenaje de secreciones

Antibioterapia - Debe recogerse una muestra para cultivo (esputo/lavado broncoalveolar) antes del inicio del antibidtico
- Lavia de eleccion es la oral (v.0.). La via intravenosa (i.v.) se reserva para los casos moderados-graves

- Seleccionar el antibiético segln el resultado de los cultivos cuando sea posible, los patrones de resistencia
locales, la gravedad y segln tolerancia y alergias

- Antibioterapia empirica recomendada: amoxicilina (v.0./i.v.), amoxicilina-clavulanico (v.0./i.v.),
cefalosporinas de tercera generacién (si gravedad y necesidad de administracién i.v.)

- En pacientes que no precisen antibioterapia parenteral, se recomienda tratamiento antibiético durante,

al menos, 10 dias

- La azitromicina puede ser una alternativa razonable en exacerbaciones leves o0 moderadas en pacientes
con hipersensibilidad a betalactamicos o con mala adherencia al tratamiento

- No se recomienda la administracién prolongada de antibiéticos de forma rutinaria, tanto por via oral como
nebulizada. Se podria considerar hacer una prueba terapéutica con antibioterapia nebulizada en casos
seleccionados, con exacerbaciones frecuentes y/o infeccién por Pseudomonas aeruginosa

Broncodilatadores - No se recomienda su uso de manera sistematica

Mucoliticos - No se recomienda su uso de manera rutinaria
- La DNAsa humana recombinante esta contraindicada en bronquiectasias no fibrosis quistica y en

enfermedad pulmonar supurativa crénica

- Se podria considerar el uso de mucoliticos y agentes hiperosmolares, como prueba terapéutica en casos

seleccionados con exacerbaciones frecuentes

Corticoides - No deben utilizarse de manera rutinaria, salvo en caso de asma o enfermedad pulmonar obstructiva crénica

Estilo de vida - Se recomienda la préactica de ejercicio fisico de manera regular, mantener un adecuado estado nutricional
y evitar ambientes con humo

Vacunas - Se recomienda la vacunacién frente a neumococo, Bordetella pertussisy antigripal anual

Cirugia - No es un tratamiento habitual, pero podria considerarse en casos seleccionados, tras la valoracion
de un equipo multidisciplinar

PEDIATRIA INTEGRAL

105



PATOLOGIA PULMONAR CRONICA

Tabla VI. Causas predisponentes para la

aspiracion pulmonar crénica

Anatomicas -

Estenosis de coanas
Fisura palatina
Laringomalacia

Estenosis subglética
Hendidura laringea
Fistula tragqueoesofagica
Anomalias craneofaciales
Anillo vascular

Tumores

Higroma quistico

Sindromes/ -
Asociaciones -

Pierre-Robin
Beckwith-Wiedemann
Down

Maullido de gato
Pfeiffer

CHARGE
Ataxia-telangiectasia
VACTERL

Gastro-
intestinal

Reflujo gastroesofagico
Dismotilidad esofagica
Esofagitis eosinofilica
Afectacién esofégica

(acalasia, esclerodermia y
dermatomiositis)

Lesién por ingesta de causticos
0 cuerpos extrafos

Neurolégico -

Paralisis cerebral infantil
Asfixia perinatal

Lesién del nervio laringeo
recurrente/pares craneales
Paralisis de cuerdas vocales
Malformacién de Arnold-Chiari
Hidrocefalia congénita
Hemorragia intraventricular
neonatal

Disautonomia

Sindrome de Moebius

Atrofia muscular espinal tipo 1
Sindrome de Cornelia de Lange
Distrofia muscular

Distrofia mioténica

Miastenia gravis

Sindrome de Guillain Barre
Lesiones cerebrales adquiridas:
traumatismo, neoplasia e
infeccion

Otras -

Prematuridad

SAHOS

Accidente cerebrovascular
Traqueostomia
Antecedente de intubacién
prolongada

Sonda nasoentérica
Traumatismos en la via
respiratoria

Técnica de alimentacion
inadecuada

Uso de ventilacién no invasiva/
asistente de la tos
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* Diagnéstico radiolégico. La TCAR
de térax es la prueba diagnéstica de
eleccién. El hallazgo mds caracteris-
tico es el ratio broncoarterial > 0,8.
Otros hallazgos pueden ser: engro-
samiento de las paredes bronquiales,
imagen “en rail de tren”, bronquios
dilatados que se extienden hasta la
periferia, imdgenes “en anillo de
sello”, niveles hidroaéreos en la via
aérea y perfusién en mosaico con
dreas de atrapamiento aéreo12),

* Diagnéstico etiolégico. La determi-
nacién de la causa de las bronquiec-
tasias es fundamental. El estudio
bésico incluye: hemograma y deter-
minacién de inmunoglobulinas, test
del sudor y/o estudio genético de
fibrosis quistica, cultivo de secre-
ciones (incluyendo estudio de mico-
bacterias) y serologia de Aspergillus.
Segun la sospecha clinica se podria
ampliar estudio con: Mantoux, des-
pistaje de discinesia ciliar primaria,
evaluacién de disfagia y reflujo gas-
troesofdgico, broncoscopia, amplia-
cién de estudio inmunolégico, VIH
y niveles de alfa-1 antitripsina.

Se recomienda la realizacién de
espirometria al diagnéstico y durante
el seguimiento para evaluar la progre-
sién e identificar exacerbaciones. En
la mayoria de los casos, se observa un
patrén obstructivo(5).,

Tratamiento

Las dos medidas principales son la fisiote-
rapia y el tratamiento precoz de las infec-
ciones respiratorias.

Es importante tratar la causa, en caso
de conocerse. En cuanto al manejo de las
bronquiectasias, el tratamiento es fun-
damentalmente médico y se basa en el
drenaje de secreciones y en las medidas
de control y prevencion de las infeccio-
nes respiratorias (Tabla V))(15.16),

Las infecciones bacterianas juegan
un papel importante en las exacerba-
ciones y progresion de las bronquiec-
tasias, y constituyen un predictor inde-
pendiente de deterioro de la funcién
pulmonar, por lo que deben tratarse de
manera precoz(15).

Pronéstico

Varios estudios en nifios han demos-
trado que las bronquiectasias leves pue-

den ser reversibles, si se tratan de forma
precoz e intensiva1o),

Neumopatia crénica
aspirativa
Introduccién

La aspiracién pulmonar crénica con-
siste en el paso recurrente de material
procedente de la cavidad oral (saliva, ali-
mentos) o de reflujo gastroesofigico a la
via aérea inferior, que produce sintomas
respiratorios cronicos o recurrentes17-18).

Constituye una causa frecuente de
morbilidad en nifios con patologia
crénica y afectacién multisistémica, y
en nifios con enfermedades neurol4-
gicas(18-19),

Fisiopatologia

Se produce como consecuencia de enfer-
medad por reflujo y/o disfagia. Habitual-
mente, ocurre en pacientes con patologias
subyacentes, especialmente en nifios con
afectacion neuroldgica.

La aspiracién pulmonar crénica ocu-
rre en pacientes con enfermedad por:
reflujo gastroesofdgico, disfagia y/o mal
manejo de secreciones oronasales, que
tienen alterados los mecanismos protec-
tores de la via aérea(®).

La etiologia suele ser multifacto-
rial, con anomalias estructurales y/o
funcionales que favorecen la aspiracién

(Tabla VI)18-20),

Clinica

Los sintomas mds comunes son: tos
crénica, estridor, disfonfa, apneas o epi-
sodios de BRUE (Brief Resolved Unex-
plained Events), infecciones respirato-
rias de repeticion, cuadros asmatiformes
y fallo de medro. Son frecuentes los 7072-
cus y las sibilancias. En algunos casos, la
aspiracion es practicamente silente(18-20),

La aspiracién pulmonar crénica
puede dar lugar a enfermedad pulmo-
nar progresiva, bronquiectasias y fracaso
respiratorio(20),

Diagnéstico

El diagnéstico es clinico, dificil de esta-
blecer, debido a la variabilidad de la sin-
tomatologia y a la ausencia de pruebas
especificas. Se requiere un abordaje mul-
tidisciplinar y mantener un alto indice de
sospecha.



El diagndstico es clinico. Las prue-
bas complementarias deben seleccio-
narse segun la sospecha clinica(18-19).,

1. Historia clinica. Explorar, tanto
sintomas pulmonares como extra-
pulmonares (deglucién, reflujo gas-
troesotdgico, sialorrea, desarrollo pon-
deroestatural), y detectar la presencia
de factores predisponentes(18-19).

2. Pruebas complementarias:

* Evaluacién del dafio pulmonar:
radiografia simple de térax y TC
de alta resolucién. La TC es mds
sensible para la deteccién de lesio-
nes en el parénquima. Tipicamen-
te, se ven afectados los segmentos
apicales de los 16bulos inferiores y
la parte posterior del I6bulo supe-
rior derecho. Los hallazgos que se
pueden encontrar son: hiperinsu-
tlacién, engrosamiento bronquial,
opacidades segmentarias, atelec-
tasias, bronquiectasias, atrapa-
miento aéreo, consolidaciones,
opacidades en vidrio deslustrado
y engrosamiento pleural(18-19),

* Evaluacién del mecanismo pato-
génico mds probable:

- Reflujo gastroesofigico: pHme-
tria/impedanciometria, trinsito
gastrointestinal superior y en-
doscopia digestiva superior.

- Trastorno deglutorio: evalua-
cién clinica, fibroendoscopia de
la deglucion (FEES: fiberoptic
endoscopic evaluation of sa-
llowing) y videofluoroscopia.

- Aspiracion de saliva: salivogra-
ma (poco sensible) y FEES(18-19),

* Fibrobroncoscopia flexible: de
utilidad para la deteccién de ano-
malias anatémicas y la obtencién
de lavado broncoalveolar(18-19),

Tratamiento

Debera estar orientado al tratamiento de
la causa.

El tratamiento debe ser individuali-
zado, dirigido al tratamiento de la causa
y al mecanismo etiopatogénico(18-19),

* Reflujo gastroesofdgico: medidas
higiénico-dietéticas, tratamiento
farmacolégico (inhibidores de la
bomba de protones, antagonistas
de los receptores de histamina). La
cirugia antirreflujo estd indicada si

ha fracasado el tratamiento farmaco-
16gico o en los casos de aspiraciones
recurrentes o graves(18-19),

* Trastorno de la deglucién: medidas

posturales, reduccién del volumen,
uso de espesantes y rehabilitacién.
En caso de que con estas medidas la
deglucién no sea segura, estard indi-
cado el uso de sondas de alimentacién
(nasogstrica, gastrostomia)(18-19),

* Aspiracién de saliva: tratamiento

farmacolégico (glicopirrolato, par-
ches de escopolamina, inyeccién de
toxina botulinica en las glindulas
salivales) o tratamiento quirdrgico
(ligadura de conductos, extirpacién
de las glandulas salivales). En casos
refractarios, se podria valorar la colo-
cacién de una cinula de traqueosto-
mia con balén o, incluso, la cirugia
de separacién laringotraqueal8-20),

Funciones del pediatra
de Atencion Primaria

* Identificacién de pacientes con sig-

nos y sintomas compatibles con pato-
logfa pulmonar crénica (tos crénica,
infecciones respiratorias recurrentes,
alteraciones en el patrén respirato-
rio fuera de procesos intercurrentes,
anomalias radioldgicas persistentes,
etc.) y derivacién a consultas de Neu-
mologia Pedidtrica para estudio.
Identificacién y seguimiento evo-
lutivo de los pacientes con factores
de riesgo para el desarrollo de dafio
pulmonar crénico (pacientes con
patologia neuromuscular, sindromes
polimalformativos, patologia gas-
trointestinal, etc.) para su deteccién
precoz.

Reforzar la importancia de la fisio-
terapia respiratoria y garantizar el
seguimiento en consultas de Reha-
bilitacién.

Tratamiento precoz y agresivo de las
infecciones respiratorias intercurren-
tes.

Asegurar una adecuada inmuni-
zacién frente a gripe (vacunacién
del paciente y convivientes) y neu-
mococo, inmunoprofilaxis frente a
VRS en los casos en los que se con-
sidere indicado, y recomendar evitar
la exposicién al humo del tabaco y
otros irritantes de la via aérea.
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a un paciente para despistaje de: bronquiectasias,

pruebas complementarias, tratamiento y otras
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gia y las diferentes pruebas complementarias en
la aspiracién crénica y algoritmos para el manejo
de la enfermedad.

Caso clinico

Adolescente de 13 afios que acude a consulta para valo-
racién por infecciones respiratorias de repeticion.

Antecedentes personales

+ Pardlisis cerebral infantil tipo tetraparesia espastica. Nivel V
de la GMFSC (Gross Motor Function Classification System).

+ Epilepsia.
» Encefalopatia hipéxico-isquémica.
» Desnutricién crénica grave.

comidas y posturas disténicas. Sialorrea. Habito estrefiido,
usan enemas cada 4-5 dias, si no hace deposicion. Heces

de tipo 1 en la escala de Bristol..

Exploracion fisica

Sat0,: 93%. FR: 25 rpm. Peso: 17 kg. Buen estado gene-

ral. Desnutrida. Cifoescoliosis izquierda. Bien hidratada y
perfundida. ACP: ruidos cardiacos ritmicos sin soplos. Acep-
table ventilacion bilateral. Roncus dispersos. Orofaringe y

» Tratamiento con budesonida nebulizada 400 mcg/12 h.

Vacunacion segln calendario + neumococo. Vacunacién
antigripal estacional y convivientes.
No alergias.

Anamnesis por aparatos

Respiratorio: cuatro ingresos por neumonias con necesi-
dad de antibioterapia intravenosa y oxigenoterapia suple-
mentaria. Ultima hospitalizacién con ingreso en UCIP y
necesidad de ventilacién no invasiva. Multiples ciclos de
tratamiento antibiético, broncodilatador y corticoide oral,
por cuadros de: tos hiumeda recurrente, fiebre/febriculay
sibilancias. Su pediatra inici6 tratamiento con budesonida
inhalada 400 mcg/12 h sin mejoria. Tos hiumeda crénica
diaria. No ronquido ni apneas.

Digestivo: come por boca dieta tamizada. En general, tose
con las comidas, tarda mas de hora y media en comer.
No vémitos frecuentes, pero si rumiacién. Llanto tras las
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otoscopia normales. Abdomen normal. Neurolégico: Tetra-
paresia espastica. No tiene sostén cefalico. Pie equinovaro
bilateral. Deformidad en carpos.

Exploraciones complementarias

Radiografia de térax: engrosamientos peribronquiales y mar-
cado aumento de la trama broncovascular en ambas bases.
TC pulmonar: bronquiectasias multiples de aspecto vari-
coso / quistico que ocupan difusamente el LID. Igual-
mente, existen bronquiectasias en segmento posterior del
LSD y, en menor grado, en el resto de los segmentos a
nivel central.

El pulmén izquierdo tiene bronquiectasias en menor

nimero que en el lado contralateral, aunque también son
significativas, de aspecto cilindrico y varicoso con predominio
en LII. Atrapamiento aéreo con hiperventilacién de vertiente
posterior del LSl y LII.
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&g Cuestionario de Acreditacion

A continuacion, se expone el cuestionario de acreditacion con las preguntas de este tema de Pediatria Integral, que debera
contestar “on line” a través de la web: www.sepeap.org.
Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de caracter
tnico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se podran realizar los
cuestionarios de acreditacion de los diferentes niimeros de la revista durante el periodo sefialado en el cuestionario “on-line”.

Patologia pulmonar
cronica

33.De las siguientes afirmaciones
sobre la discinesia ciliar primaria

ccudles CORRECTA?

a. Es caracteristico el inicio tardio
de los sintomas respiratorios.

b. La determinacién de éxido
nitrico exhalado nasal con
niveles dentro de la normalidad
excluye el diagnéstico.

c. La microscopia electrénica de
transmision es la prueba diag-
néstica gold standard.

d. Las técnicas para mejorar el
aclaramiento de las secreciones
y el tratamiento precoz de las
infecciones son los pilares del
tratamiento.

e. Lacolocacién de drenajes trans-
timpdnicos es el tratamiento de
eleccién en la otitis serosa cré-
nica.

34.En relacién al diagnéstico de las
neumopatias intersticiales, sefiale

la respuesta CORRECTA:

a. La radiografia de térax puede
mostrar alteraciones minimas
que pueden pasar inadvertidas.

b. Enlamayoria de las ocasiones, la
TC pulmonar confirma el diag-
néstico de la enfermedad.

c. [El patrén tipico en las pruebas
de funcién pulmonar es el obs-
tructivo.

35.

36

37.

d. En ocasiones, el diagndstico
requiere de biopsia pulmonar
quirtrgica.

e. ayd son correctas.

Delos siguientes signos y sintomas,
¢cudl NO es tipico de la discinesia
ciliar primaria?

a. Tos himeda crénica diaria.

b. Dificultad respiratoria de inicio
inmediato tras el parto.

c. Ventriculomegalia que se
resuelve al nacimiento.

d. Rinosinusitis crénica.

Defectos de lateralidad.

.De las siguientes causas de bron-

quiectasias, ¢cudl NO es una causa
frecuente?

a. Cardiopatias.

b. Infecciones respiratorias.

c¢. Inmunodeficiencias primarias.
d. Discinesia ciliar primaria.

e. Aspiracion pulmonar crénica.

Respecto al tratamiento de las
neumopatias intersticiales, sefiale

la CORRECTA:

a. Entre las medidas generales, se
incluyen: corregir la hipoxemia,
optimizar la nutricién, promover
la vacunacién y evitar la exposi-
cién al tabaco.

b. El tratamiento mds utilizado son
los corticoides sistémicos.

c. La hidroxicloroquina se ha utili-

zado como tratamiento, sola o en
combinacién con los corticoides.

d. El trasplante pulmonar estd
indicado en casos de mal pro-
nostico.

e. Todas las respuestas son correc-
tas.

Caso clinico

38.

39.

¢Cuil de los siguientes diagndsti-
cos considera MAS probable en esta
paciente?

a. Inmunodeficiencia primaria.

b. Proteinosis pulmonar alveolar.
c. Aspiracién pulmonar crénica.
d. Asma.
e

Discinesia ciliar primaria.

De los siguientes estudios comple-
mentarios, scudlle parece MENOS
indicado en esta paciente?

a. Videofluoroscopia.

Biopsia pulmonar.

b

c. Endoscopia digestiva superior.
d. Trénsito digestivo superior.

e

Impedanciometria.

40.De las siguientes medidas, scudl

considera que podria proporcionar
un MAYOR beneficio a esta pa-

ciente?

a. Gastrostomia + funduplicatura
Nissen.

b. Asociar montelukast.

Prednisolona oral 1-2 mg/kg/
dia, durante 6 meses.

d. Cambio de budesonida a salme-
terol.

e. Nebulizaciones con manitol.
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