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Abreviaturas y siglas principales

Aparecen aqui dnicamente las mds frecuentes y que pueden encon-
trarse en diversos capitulos de la obra.

Las restantes son debidamente aclaradas en cada tema cuando se utj-
lizan por primera vez, pidiendo excusas anticipadas por su amplio uso en
aras de un necesario ahorro de espacio:

AA o aa:
AAP:
AAS:
ACP:
ACTH:
AD:
ADA:
ADH:
AEP:
AFP:
Al
AlJ:
AINE:
AMP:
ASA:

Aminoacidos

Academia Americana de Pediatria

Acido acetilsalicilico (aspirina)

Analgesia controlada por el paciente

Hormona hipofisaria adrenocorticotropa

Herencia autosémica dominante (y auricula derecha)
Adenosinadeaminasa

Hormona antidiurética (vasopresina)

Asociacion Espafiola de Pediatria

Alfafetoproteina

Auricula izquierda

Artritis idiopatica juvenil

Antiinflamatorio no esteroideo

Adenosina monofosfato

Asociacién Americana de Anestesia (grados de riesgo anes-
tésico)

AST, ASTO y ASLO: Antiestreptolisinas

ATP:
AR:
AV:
AVP:
CC:
CDC:
CE:
CI:
CIA:
CIV:
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CMV:
CPK:
CUMS:
DDAVP:
DE:
DHA:
DI:
DIT:
DM:
DSMA:
DTPA:
EAL:
EB:
EC:
ECG:
ECM:

ECMO:
ECO:
EEC:
EEG:
EE.UU.:
EG:
EGB:
EIC:
EICH:
EII:
ELISA:

Adenosina trifosfato

Herencia autos6mica recesiva

Agudeza visual

Arginina vasopresina (vasopresina, ADH)
Cardiopatia congénita

Centers for Control Diseases and Prevention
Comunidad Europea (también UE, Unién europea)
Cociente intelectual

Comunicacion interauricular

Comunicaci6n interventricular

Coagulacidn intravascular diseminada
Citomegalovirus

Creatina fosfocinasa, enzima

Cistouretrografia miccional seriada

Desmopresina (andlogo sintético de la vasopresina)
Desviacion estandar (DS)

Docosahexaenoico, acido

Diabetes insipida

Triyodotironina

Diabetes mellitus

Dimercaptosuccinico, dcido

Dietilentriamina, dcido

Episodio aparentemente letal (ALTE en inglés)
Epstein-Barr, virus

Edad cronolégica

Electrocardiograma

Error congénito del metabolismo (y misculo esternoclei-
domastoideo)

Oxigenacién con membrana extracorporea
Ecograffa (ultrasonidos)

Espacio extracelular

Electroencefalograma

Estados Unidos de América (USA)

Edad gestacional

Estreptococo del grupo B (Streptococcus agalactiae)
Espacio intracelular

Enfermedad de injerto contra huésped
Enfermedad inflamatoria intestinal
Enzimoinmunoensayo

EMG:
EO:

EPA:
EPO:
ESPGAN:

ESPHGAN:

EV:
FA:
FDA:
FI:
FONO:
FQ:
FSH:
GA:
G-CSF:
GGT:
GH:
GM-CSF:
GMP:
GOT:

IGF.:
IGF1:

IgG:
Igs:
IECA:
IL:

IM:
IMAO:
IMC:
INE:
IRA:
IRC:
IRT:
ISRS:
ITU:
L:

I:

LCR:
LCT:
LDH:
LDL:
LED, LES:
LH:
LLA,LAL:
LMA:
MAPA:

Electromiograma

Edad 6sea

Eicosapentaenoico, dcido

Eritropoyetina, epoetina

Sociedad Europea de Gastroenterologia Pediétrica y Nutri-
cién

Sociedad Europea de Gastroenterologia Pedidtrica, Hepa-
tologfa y Nutricién

Via endovenosa

Fosfatasa alcalina y fenilalanina

Food and Drug Administration

Fallo intestinal

Fonocardiograma

Fibrosis quistica

Hormona hipofisaria foliculoestimulante
Glomerulonefritis aguda

Factor estimulante de colonias granulociticas

Gamma glutamil transpeptidasa

Hormona de crecimiento

Factor estimulante de colonias granulociticomacrofagicas
Guanosina monofosfato
Glutamato-oxalacetato-transaminasa o aminotransferasa
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Hemoglobina
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Hipertensién endocraneal o intracraneal
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Hipertension arterial (también “humo de tabaco ambiental”)
Insuficiencia cardiaca congestiva

Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
Interferdn (alfa, beta, gamma)

Inmunoglobulina A

Inmunoglobulina D

Inmunoglobulina E
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Factor de crecimiento similar a la insulina-1 (insulin-like
growth factor I)

Inmunoglobulina G (gammaglobulina)
Inmunoglobulinas
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Interleucinas
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Indice de masa corporal

Instituto nacional de estadistica (Esparia)
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Neoplasia endocrina multiple
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Nutricién enteral

Células natural killer

Nutricién parenteral
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Otitis media aguda

Online Mendelian Inheritance in Man (herencia mendeliana
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Organizacion Mundial de la Salud
Otorrinolaringologfa

Puncidn aspiracién con aguja fina (en inglés FNA: fine nee-
dle aspiration)
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Pais de baja renta

Parélisis cerebral infantil
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Potenciales evocados somatosensoriales
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Prostaglandina E
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Secrecion inadecuada de hormona antidiurética
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Hormona hipotaldmica liberadora de tirotropina
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United States Pharmacopea
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Ventriculo derecho
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Via oral
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Para unidades y simbolos del sistema métrico, véase también el capitulo

27.13.
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SECCION 16. APARATO RESPIRATORIO

16.1 Desarrollo anatomo-

funcional del aparato
respiratorio

E. Tardio-Torio

Como se advirtié desde el comienzo de esta obra, la patologia respi-
ratoria ocupa un destacado lugar en la morbilidad infantil. Al mismo
tiempo, es la que presenta mds dificultades de interpretacion clinica, lo
que induce al abuso de sus diagndsticos, incertidumbre a la hora de esta-
blecer un prondstico correcto y los consiguientes errores terapéuticos,
tanto por déficit, como por exceso. Esto es debido, en gran parte, al insu-
ficiente conocimiento de las caracteristicas anatomofisiolégicas del apa-
rato respiratorio en los distintos perfodos de Ia infancia y, por otro lado,
a las dificultades de la exploracién clinica y funcional en el nifio. De ahi
el interés, al comenzar la revision de los principales cuadros clinicos, de
un previo recuerdo de estas caracteristicas. El aparato respiratorio ofrece
en la edad infantil una serie de peculiaridades, que van desde la distinta
morfologia del térax y la mayor frecuencia de los movimientos respira-
torios a la debilidad de cartilagos y musculatura, la facilidad para el edema
y la tendencia al espasmo, asi como otra serie de datos que, tanto en las
neumopatias del RN, como en las mas frecuentes del lactante, son tam-
bién evocados como destacados factores predisponentes y patogénicos.

EMBRIOLOGIA DEL SISTEMA RESPIRATORIO

El desarrollo y crecimiento del pulmén se efectiia en dos fases (Fig.
16.1.1):

1. Fase intrauterina. Se forma el sistema de conduccién y se de-
sarrollan las unidades de intercambio gaseoso. Se distinguen, a su vez,
dos etapas: 1%) embrionaria o de organogénesis; 2°) desarrollo pulmo-
nar fetal, con los periodos: a) pseudoglandular, en el que se originan las
vias aéreas; b) canalicular, con maduracion de las vias de conduccién y
desarrollo de las unidades respiratorias terminales; c) formacién de los
sacos terminales y alveolares, continuando el desarrollo de las unidades
de intercambio de gases hasta quedar el pulmén en condiciones para efec-
tuar su normal funcién.

22-24 dias 26-28 dias 30-32 dias

5. Esbozo cavidad pleural

6. Esbozo de los bronquios
lobares

7. Vascularizacién doble:
sistémica y pulmonar

1. Esbozo canal respiratorio
2. Inicio diafragma

3. Esbozo bronquios

4. Inicio formacidn 6sea
y muscular de la pared
tordcica

Figura 16.1.1. Esquema del desarrollo embriolégico broncopulmonar.

2. Fase postnatal o alveolar. El pulmoén crece y los alvéolos aumen-
tan su superficie hasta la edad de 18-20 afios en que alcanza el volumen
y tamaiio del adulto.

La mayoria de los 6rganos se desarrollan entre las 4* y 82 semanas
después de la fecundacion por diferenciacion de los estratos germinales
(Fig. 16.1.2). En esta época también se desarrolla el aparato respiratorio,
que a los 22 dias es s6lo una evaginacién del tubo digestivo primitivo
procedente del endodermo. A los 26 dias de la gestacion el primordio
experimenta divisiones que acaban por convertirse en traquea, bronquios,
otras vias aéreas conductivas y la unidad de intercambio gaseoso. A medida
que el esbozo pulmonar crece se introduce en el tejido mesenquimatoso,
que es de origen mesodérmico, formando la pleura, tejido subpleural,
tabiques interlobares, miisculo liso, armazén cartilaginoso del drbol res-
piratorio, coldgeno y vasos sanguineos. En la 6* semana se produce la
conexion de los vasos arteriales y venosos pulmonares con las cavida-
des cardfacas derecha e izquierda. A la 72-8* semana estan completas
las ramificaciones de este sistema.

CRONOLOGIA DE LAS ANOMALIAS DEL DESARROLLO

Es dificil establecer una clasificacion teniendo en cuenta el momento
en que aparece la alteracién del desarrollo y tampoco es facil basarse
en la estructura alterada. A continuacidn se expone un intento de clasi-
ficacion, teniendo en cuenta que no existe un apartado estanco (las fases
se solapan) y que durante la embriogénesis se inician el desarrollo de
todos los tejidos y 6rganos que componen el aparato respiratorio. En el
capitulo siguiente se expondran las caracteristicas de la exploraci6n espe-
cializada y en el capitulo 16.3, los datos clinicos de las principales mal-
formaciones.

Alteracién del desarrollo bronquial. Es causada por la interrupcién
del desarrollo de un bronquio y la continuacién del mismo en su parte
distal. La falta de comunicaci6n puede ser completa (atresia segmenta-
ria bronquial), o, por el contrario, existir solamente una estenosis del
bronquio. Mds all4 de la zona atrésica el bronquio es quistico y lleno de
moco (mucocele). La estenosis bronquial congénita puede obedecer, tanto
a la existencia de una compresién extrinseca, como a una lesién intrin-
seca y suele establecerse en periodos avanzados de este periodo.

Desarrolio deficiente del pulmon. Se produce durante el 26° dia del
periodo embrionario, cuando se forma el pulmén primitivo. En la age-
nesia pulmonar no existe desarrollo del arbol bronquial, ni del tejido pul-
monar, ni de los vasos pulmonares. En la aplasia pulmonar se observa
un saco bronquial rudimentario, pero faltan el tejido pulmonar y los vasos
correspondientes. La agenesia y aplasia pulmonar bilaterales son incom-
patibles con la vida. La agenesia puede ser de un solo pulmén o estar
localizada en un 16bulo o en una porcién menor (segmento); en estas cir-
cunstancias es dificil de diagnosticar y no peligra la funcion respiratoria.
Entre las 22 y 26 semanas pueden surgir alteraciones en el desarrollo del
esbozo pulmonar con aparicion de brotes adicionales del intestino ante-
rior, que siguen un desarrollo independiente del aparato respiratorio prin-
cipal, convirtiéndose en pulmones supemumerarios, secuestro pulmonar
(si aparece vascularizacion independiente), o /6bulo pulmonar eetdpico,
dependiendo del momento en que se altera el desarrollo.

Maliformaciones no pulimonares con repercusion en la funcion
respiratoria. Entre los 22 y 24 dias se inicia el desarrollo del diafragma
y a los 26-28 dias el de la pared toricica (hueso y miisculo). Las mal-
formaciones diafragmaticas congénitas son consecuencia de un defecto
o falta de soldadura de los pliegues pleuroperitoneales. Las hernias dia-
fragmadticas congénitas verdaderas corresponden a un defecto en la
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,7 Periodo de crecimiento normal '
I Estadio de maduracién microvascular l
[ Estadio alveolar (hasta desarrollo completo caja torécica) |
| Estadio sacular '
l Estadio canalicular |
r Estadio pseudoglandular F
Semanas 10 20 30 40| Mes 6 9 12 Afie2 3 4 5 i
Desarrollo intrauterino Desarrollo extrauterino

RN

Figura 16.1.2. Distintos periodos del desarrollo y crecimiento del aparato respiratorio.

embriogénesis y se producen a través de: a) hiato pleuroperitoneal (agu- ~ Cuadro 16.1.1.  Desarrollo pulmonar fetal de la 5° a la 16* semanas (periodo

jero de Bochdaleck) sin saco herniario; b) la ciipula del diafragma; c) pseudoglandular)

agujero de Morgagni; d) defecto causado por la ausencia de la mitad —
izquierda del diafragma. En estos dias de embriogénesis aparecen igual- Desarrollo drbol bronquial

mente las alteraciones de los componentes de la caja toracica, columna + Laringe

» Tréquea (10-12 semanas)
» Bronquios segmentarios
» Pulmén lobulado (16 semanas)

vertebral, costillas, esternon y alteraciones musculares.

Quistes broncogenos y pulmonares. Suelen producirse entre los 26—

y 40 dias de la vida intrauterina, que es cuando tiene lugar el desarrollo ~__ Diferenciacion del misculoliso
traqueobronquial. Si la noxa actda al inicio del desarrollo, los quistes se Epitelio de recubrimiento

localizan en el mediastino y pueden estar revestidos de mucosa géstrica; * Vias altas columnar; vias distales cuboide

si, por el contrario, es tardia, aparecerd en la periferia. Los quistes de loca- * Aparici6n de cilios

¢ Glandulas mucosas
¢ Células caliciformes
« Presencia de moco

lizacion periférica suelen ser dnicos, no tienen comunicacién bronquial
y estdn cubiertos de epitelio bronquial, gldndulas mucosas, con placas de
cartilago y fibras elasticas. Nunca tienen en su interior tejido alveolar, —

porque se separan del bronquio antes de la formacion de los alvéolos. Vascularizacion
+ Se inicia desarrollo a lo largo del drbol bronquial

¢ Desarrollo del sistema linfitico

Fistula traqueoesofagica y atresia esofagica. Se considera que esta
anomalfa resulta de la desviacién espontanea del tabique traqueoesofa-
gico en direccioén posterior, o de alglin factor mecanico que empuja la
pared dorsal del intestino hacia adelante. Este fallo en el desarrollo del  rio es de tipo columnar elevado, adoptando forma cuboidal a medida que
tabique es6fago-respiratorio (canal traqueobronquial) se produce enel  se extiende a la periferia. En este perfodo se inicia la formacion del sis-
intervalo que va desde la cuarta a la sexta semanas de desarrollo embrio-  tema arterial pulmonar. El primitivo sistema arterial pulmonar tiene cre-
nario. La porcién proximal del eséfago queda reducida a un bolsén ciego  cimiento y ramificacién paralela a las dicotomias del 4rbol bronquial. Al
y la parte distal se comunica con la trdquea o est4 unida por un cordén  finalizar la semana 16* el pulmén presenta un aspecto lobular y el feto
fibroso. La forma mds sencilla es la dehiscencia esofagica. tiene ya desarrolladas por completo las vias aéreas.

Alteracion en el desarrollo vascular. Se inicia en este periodo la
DESARROLLO PULMONAR FETAL O PRENATAL conexién de los vasos arteriales y venosos pulmonares con las cavidades
cardfacas. Su interferencia dar4 lugar a la aparicién de drenajes pulmo-
Dura esta fase del desarrollo hasta el momento del nacimiento se esta-  nares anémalos.
blecen tres estadios o perfodos de desarrollo:
Alteracion del desarrollo linfatico. La linfangiectasia pulmonar
Periodo pseudoglandular congénita, consecuencia de un desarrollo embrionario irregular del sis-
Abarca desde la 5* a la 16* semanas. Durante el mismo se desarro-  tema linfético del pulmén, aparece a la 16* semana. Por causa descono-
llan los bronquios y bronquiolos no respiratorios; al finalizar la 16* semana  cida se altera su desarrollo mientras continia el desarrollo normal del
se inician los bronquiolos respiratorios y acini (Cuadro 16.1.1). A partir ~ pulmén. Puede presentarse en forma de quistes pequeiios de tamafio no
de la 7* semana se diferencia el misculo liso. Al mismo tiempo van apa-  superior a 5 mm o formando cavidades linfaticas dilatadas a nivel del
reciendo las gldndulas mucosas y las células caliciformes: en la semana  tejido conectivo sin conexién con vasos o bronquios. La forma més grave
10°-12* de gestacién en la triquea y, con posterioridad, en los bronquios.  es la linfangiectasia pulmonar.
Algunos autores detectan moco al final de la semana 14*. En la misma
época aparece el cartilago en la triquea y, seguidamente, en los bron- Patologia mucociliar. Dentro de este periodo del desarrollo se ini-
quios. El epitelio que recubre las vias primitivas del aparato respirato-  cian las alteraciones de la mucosa y de los cilios que la recubren, resul-



Cuadre 16.1.2.  Desarrollo pulmonar fetal de la 16* a la 28? semanas (periodo
canalicular)
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Cuadro 16.1.3.  Desarrollo pulmonar fetal de 1a 26* a la 36* semanas (periodo
sacular)

Desarrollo drbol bronquial

» Bronquios respiratorios

« Conductos alveolares

» Tejido pulmonar subyacente

Vascularizacién por el desarrollo capilar

Cambios del epitelio

+ Aplanamiento

+ Diferenciacién de células:
—Células I
—Células I

+ Formaci6n de los neumocitos I 'y II

Tejido de soporte

+ Cartilago en vias aéreas grandes

+ Coldgeno en vias medianas

+ Fibras elasticas en bronquiolos terminales
+ Glandulas submucosas

tando el sindrome del cilio inmévil y su forma més grave, el sindrome
de Kartagener.

Periodo canalicular

Comprende desde la semana 16° a la 28? del desarrollo fetal (Cuadro
16.1.2). Durante el mismo se inicia la formacién de los sdculos, que estdn
constituidos por bronquiolos respiratorios, conductos alveolares, alvéo-
los y el tejido pulmonar subyacente, elementos que se vascularizan por
el desarrollo de capilares, En esta etapa del desarrollo sélo los bronquiolos
respiratorios permiten el intercambio de gases. Durante este periodo evo-
luciona el epitelio que recubre el aparato respiratorio en desarrollo. De
las semanas 20°-24* ocurre el aplanamiento del epitelio cuboide a nivel
del acino y aparece la diferenciacion celular en tipos 1 y II; ambas tienen
cuerpos lamerales. Las células tipo I dan lugar a la futura membrana alve-
olocapilar. Las de tipo II evolucionan hasta la formacién de células secre-
toras, productoras del factor tensoactivo. En la semana 242 estas células
estan diferenciadas en dos tipos: neumocitos I y neumocitos II. Entre las
semanas 20 y 22* de éste periodo aparece el desarrollo de la circulacién
pulmonar distal. Ya es posible el intercambio gaseoso, aunque la super-
ficie que se produce no ha terminado su evolucién. El tejido de soporte,
sostén o conjuntivo, sigue también su desarrollo. A las 24 semanas las
glandulas submucosas y el cartilago estén presentes hasta las vias aéreas
distales. En las vias aéreas grandes predomina el cartilago; en las media-
nas, el coldgeno, y en los bronquiolos terminales, las fibras eldsticas.

Anomalias de la vascularizacion. La fistula arteriovenosa indica
una conexion intrapulmonar de la vena y la arteria pulmonar sin que haya
un lecho capilar entre ambos. En el retorno venoso andmalo, se comple-
mentan las anomalfas de la desembocadura de las venas de retorno al
corazdn en puntos diferentes a los normales. Es el drenaje anémalo de
las venas pulmonares que, a su vez, puede ser completo o parcial.

Anomalias de la estructura del 6rgano y del cartilago. Pueden
verse afectadas distintas estructuras, traquea (traqueomalacia), bronquios
(broncomalacia), pulmén (enfisema lobar, malformacién adenomatoidea
quistica).

Periodo sacular o del saco terminal

Entre las semanas 26 y 36 del desarrollo fetal, predomina la sub-
divisién de los sdculos (Cuadro 16.1.3). Son 10s “sacos terminales”,
que dan lugar a la formacién de las dltimas porciones de las vias aéreas,
constituidas por tres generaciones de conductos alveolares y sus sacos
alveolares. Al aumentar los sacos o alvéolos, sobreviene el crecimiento
de los capilares alveolares y se adelgaza la barrera de separacion entre
las zonas aérea y sanguinea. En el lado vascular de la barrera hay endo-
telio capilar y, en el lado pulmonar, epitelio alveolar. Por el interior de
los tabiques intersticiales se sitiia el desarrollo de nervios y linfaticos. La
mayoria de las células que existen en los alvéolos son neumocitos II, pro-
ductores del agente tensoactivo (surfactante), tienen forma cuboidea y

Sdculos terminales
+ Conductos alveolares (3 generaciones)
» Sacos alveolares

Desarrollo de los capilares alveolares
* Zona vascular = endotelio capilar
* Zona alveolar = endotelio pulmonar

Células alveolares
+ Neumocitos I
« Neumocitos II (surfactante)

protruyen en la luz alveolar. Estas células pueden convertirse en neu-
mocitos tipo I o dividirse para originar otros neumocitos tipo II. Los neu-
mocitos tipo I son similares a las células del endotelio capilar, estdn uni-
dos herméticamente con los neumocitos II y aparecen en menor cantidad,
pero ocupan mayor extensién de la superficie alveolar (97%), debido a
que su citoplasma se debe adelgazar para permitir el intercambio gase-
0s0. Se cree que los neumocitos I no son capaces de reproducirse, que su
génesis estd a cargo de los neumocitos de tipo II, por haber sido obser-
vados en fase de mitosis. En esta fase las zonas de intercambio gaseoso
van creciendo, incrementan su superficie, el intersticio cada vez es més
delgado y lared capilar, mis compacta. Este aumento prosigue hasta los
18 meses de vida postnatal. Este periodo se conoce como alveolar.

El periodo sacular es de maduracion y aparicién de los caracteres tipi-
cos que definen los alvéolos con sus células alveolares, asf como las carac-
teristicas propias de los capilares alveolares. Cuanto més al principio del
desarrollo aparece la alteracién, mayor es la lesion y la gravedad de la misma.

REMODELACION POSTNATAL. DESARROLLO
EN LA FASE ALVEOLAR

Se inicia en el momento del nacimiento y dura hasta los 18 6 20 afios.
Es una fase en la que continta el desarrollo y crecimiento de los alvéo-
los y se completa la maduracion microvascular. Las ramificaciones bron-
quiales no sufren ningtin cambio: en el periodo pseudoglandular, ya revi-
sado, quedan formadas todas las bifurcaciones, sélo contintia su
crecimiento y aumenta la distancia que existe entre el bronquiolo ter-
minal y el saco alveolar.

Con el incremento del nimero de alvéolos, aumenta la superficie
alveolar para el intercambio gaseoso. En el momento del nacimiento se
considera que la superficie alveolar es aproximadamente de 3 m?; a los
ocho afios ha aumentado hasta 30-32 m? y en el adulto es de 75-80 m2.
Esta superficie varfa segiin la fase de la respiracion: aumenta conside-
rablemente en la inspiracién y disminuye con la espiracion. El peso del
pulmén pasa desde los 60 gramos en el RN a los 750 g del adulto. La
capacidad residual funcional aumenta de 80 mL en el RN a 3.000 mL en
el adulto. En el perfodo neonatal persiste el desarrollo de 1a ventilacién
colateral, que en el momento del nacimiento es minimo o no ha empe-
zado. Aparecen los poros de Kohn, sin poder precisar el momento de su
iniciacién y llegan a tener su maximo desarrollo en el adulto. Los cana-
les de Lambert no aparecen hasta los 7-8 afios.

Condicionantes del desarrollo del pulmén. El desarrollo del pul-
mon se efectia bajo tres condicionantes: 1%) el arbol bronquial esta de-
sarrollado hacia la 16* semana de la vida intrauterina; 2°) los alvéolos
se desarrollan después del nacimiento, aumentando el nimero hasta la
edad de los ocho afios y el tamafio hasta que se completa el crecimiento
de la caja toracica; 3%) los vasos preacinares siguen el desarrollo de las
vias aéreas y los intraacinares, el desarrollo de los alvéolos.

SURFACTANTE

Esta formado por fosfolipidos y proteinas en proporcion relativamente
estable. Hay dudas sobre si los carbohidratos también intervienen, aun-
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que en proporciones minimas. Destacan la lecitina y fosfatidilcolina, pero
también forman parte otras lipoproteinas: fosfatidilglicerol (4%}, fosfa-
tidiletanolamina (5%) fosfatidilinositol, colesterol, acidos grasos y gli-
céridos (12%), proteinas del surfactante (10%), esfingomielina (3%). La
proporcién principal corresponde, por tanto, a dipalmitoilfosfatilcolina
(66%) y los fosfolipidos (78 %). Se acumula sobre la superficie del alvé-
olo, disminuye la tensi6n superficial e impide que se colapse durante la
espiracion completa. Asi como los lipidos del surfactante tienen una accién
inmunodepresora, algunas proteinas del surfactante ejercen accidn inmu-
nitaria (A, D), estimulando la quimiotaxis y la fagocitosis, ademas de
regular la produccién de citocinas

Biosintesis del surfactante. A las 26-28 semanas se pone en mar-
cha. La cortisona circulante se transforma en cortisol, que estimula los
fibroblastos para producir el “factor fibroblastico pulmonar”, que actia
anivel de los neumocitos II, aumentando la actividad de 1a via de incor-
poracién de la colina y, por tanto, la formacién de surfactante. La acti-
vacion se hace mediante la estimulacion de la colina-fosfato-citidil-
transferasa, enzima de la via de la fosfatidilcolina. El surfactante formado
se almacena en los cuerpos lamelares o cuerpos de inclusién osméfila de
los neumocitos tipo II, siendo, posteriormente, liberado al espacio alve-
olar y de alli al liquido amnidtico. También se sintetiza, aunque en menor
proporcidn, en las células de Clara. La administracién de corticoides
incrementa su produccién y favorece la maduracién pulmonar.

La presencia de surfactante en el liquido amnidtico permite el diag-
néstico prenatal de maduracion pulmonar mediante: a) relacién leci-
tinalesfingomielina. Cuando es superior a 2 indica madurez pulmonar. Por
el contrario, valores inferiores a 1,5 significan inmadurez pulmonar y, por
tanto, existe riesgo de membrana hialina; b) fosfatidil-colina. Su valora-
cién estd indicada cuando es imposible la determinacién anterior (madre
diabética). Cifras superiores a 1.000 mg/dL corresponden a madurez pul-
monar normal; ¢) la ausencia de fosfatidilglicerol se asocia a enfermedad
de la membrana hialina. La vida media del surfactante en el pulmén oscila
entre 12 y 14 horas, siendo reabsorbido por los macréfagos del alvéolo.
En su eliminaci6n influye, asimismo, la actividad celiar normal.

El papel estimulante de los glucocorticoides, tanto para los lipidos
como para las apoproteinas del surfactante, es muy conocido y es el fun-
damento de la prevenci6n neonatal de distrés respiratorio del prematuro,
mientras otras hormonas (andrégenos, insulina) y metabolitos (hiper-
glucemia, acidosis) tienen una influencia negativa. Diferente es la accién
de los betaadrenérgicos (aumentan la sintesis de apoproteinas y la secre-
cién de fosfatidilcolina) y de la tiroxina, que incrementan sélo la sinte-
sis de fosfolipidos.

Déficit y exceso de surfactante. Su ausencia o déficit destaca en la
enfermedad de la membrana hialina. La deficiencia puede estar cau-
sada por: a) defecto de sintesis secundaria a disfuncion o ausencia de neu-
mocitos II; b) inhibicién de la sintesis; c) ausencia de precursores; d)
rapida metabolizacion del surfactante alveolar (en el adulto tiene una
velocidad de metabolizacion entre 4 horas y 2 dias); y €) por inhibicién
de su accion. En el feto de 32-34 semanas de edad gestacional, en el que
los indices de maduracién pulmonar indican que no est4 desarrollada por
completo, la administracién de corticoides previene la aparicién de la
enfermedad de la membrana hialina (véase cap. 2.16), como se ha indi-
cado. Después del nacimiento es posible la terapia sustitutiva.

La sustancia que llena los alvéolos en la proteinosis alveolar estd
compuesta por lipidos y proteinas. Esta circunstancia hace pensar que la
enfermedad es producida por exceso de surfactante consecutiva a dis-
funci6n de los neumocitos II y de las células de Clara, pero no se ha com-
probado tal relacién. Para otras posibilidades etiopatogénicas, véase el
capitulo 16.16.

DESARROLLO FUNCIONAL PULMONAR

Diversos factores influyen en la etapa del desarrollo intrauterino: a)
propios del desarrollo fetal: genéticos, movimientos respiratorios (pue-
den ser apreciados en la 28* semana), oligoamnios, liquido pulmonar fetal,
capacidad de la caja toracica, desarrollo anémalo del diafragma (hernia

Cuadro 16.1.4.  Factores de erecimiento en el desarrolio del aparato

respiratorio (Cruz M, Brines })

* Factor de crecimiento del endotelio vascular
+ Factor estimulante de la formacién de granulocitos y monocitos (GM-CSF)*
+ Factores de crecimiento derivados de las plaquetas

« Factores de crecimiento epidérmicos

+ Factores de crecimiento de los fibroblastos (FGF)**
« Factor beta-transformante

» Proteinas morfogenéticas del tejido 6seo

*La deficiencia de GM-CSF estarfa en la génesis de la proteinosis alveolar.
**En la malformacién adenomatoide quistica existirfa un bloqueo del receptor FGF-R2.

diafragmadtica), atresia laringea, factores de crecimiento (Cuadro 16.1.4);
b) dependientes del estado de la madre: desnutricion, hipoxia, hipoglu-
cemia, habitos de la madre (drogadiccién, hijos de madre fumadora, abuso
del alcohol, etc.). Déficit de hormonas tiroideas. Distrofia mioténica; c)
accion de determinadas sustancias: glucocorticoides (disminuyen el cre-
cimiento y, al mismo tiempo, maduran los neumocitos tipo II), hormo-
nas sexuales, insulina. Catecolaminas y prostaglandinas; d) desarrollo
anémalo postnatal. Alos trastornos previos se pueden sumar: cifoesco-
liosis, tetralogia de Fallot, sindrome de Down, radiaciones y procesos
crénicos (bronquiolitis), entre otros.

Inicio de ia respiracion. Los movimientos respiratorios prenatales
aparecen a partir del séptimo mes de vida intrauterina. Con ellos penetra
liquido amniético en las vias respiratorias, siendo bien tolerado cuando
no contiene gérmenes o meconio. Los pulmones, aparte de aspirar liquido
amnidtico, contribuyen también a su produccién; se calcula que un 1/3
de éste es originado por secrecion pulmonar. Los pulmones, durante la
vida intrauterina, constituyen un gran depdsito de glucégeno sin funcién
respiratoria, pero en cuanto sale a la luz el feto y se liga el cordén umbi-
lical, se distiende ¢l pulmén en pocos minutos, proporcionando al RN
todo el oxigeno necesario para su intenso metabolismo. Una serie de esti-
mulos ponen en marcha la funcién respiratoria: a) el estimulo esencial
estd constituido por las caracteristicas de la sangre neonatal al ligar el
cord6n umbilical: desciende la tensién de oxigeno y aumenta la de car-
bénico, lo que activa la funcién de los distintos centros respiratorios; b)
reflejos periféricos procedentes de la piel, articulaciones y visceras; ¢) la
contraccién uterina.

Adaptacion circulatoria. Durante la vida fetal la resistencia vas-
cular pulmonar es més elevada que la sistémica. Al nacer tiene lugar la
expansion pulmonar y la oxigenaci6n de la sangre que perfunde los pul-
mones. Ambos mecanismos reducen la resistencia vascular pulmonar.
Las situaciones que aumentan la resistencia vascular pulmonar (hipoxia)
o disminuyen la resistencia periférica (hipotensién) motivan la persis-
tencia de la circulacién fetal. En condiciones normales la transformacién
de vaso pulmonar de tipo fetal a tipo adulto se realiza en la primera semana
de vida (véase cap. 17.1).

Control neuromuscular. La accién de los miisculos del diafragma,
de la caja torédcica y del abdomen, es basico para la ventilacién. Todo lo
que les afecta, sea de tipo anatémico o funcional, lo mismo que en la etapa
prenatal o después del nacimiento, alterard la normal ventilacién. Igual
cabe recordar sobre su inervacién espinal. También influye en gran parte
la propia musculatura de la via aérea. Se trata de miisculo liso, que recibe
diversos estimulos en sus receptores, que le llegan, por ejemplo, por las
fibras mielinicas y amielinicas del parasimpdtico para producir, segiin fos
casos, broncodilatacién o broncoconstriccién. Existen igualmente recep-
tores en la pared de los alvéolos y en el epitelio de las vias aéreas extra-
pulmonares (véase cap. 16.17), interesando ahora dejar constancia del
papel del SNA y de los correspondientes receptores (véase cap. 23.27).

Fisiologia respiratoria y hematosis en el recién nacido. A los pocos
minutos de vida, gran parte del liquido pulmonar es reabsorbido, el flujo
sanguineo aumenta 8-10 veces al disminuir el tono arterial pulmonar y
se alcanza una capacidad residual funcional adecuada. La adaptabilidad
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pulmonar especifica (distensibilidad pulmonar/volumen pulmonar), equi-
valente a la distensibilidad (compliancia) (volumen pulmonar, unidad de
presion) y la capacidad vital, aumentan mucho en las primeras horas de
vida, llegando a valores proporcionales a los del adulto a las 8-12 horas.
El oxigeno es transportado en la sangre quimicamente combinado con la
hemoglobina y en solucién fisica. El oxigeno captado con estos dos pro-
cesos es proporcional a la presion arterial de oxigeno (Pa0,), saturdndose
por completo a una PaQ, de 90-100 mmHg. La cantidad de oxigeno fijada
a la hemoglobina depende de la presion parcial y se representa mediante
la curva de disociacion de dicho gas, que en la sangre fetal estd despla-
zada hacia la izquierda por lo que, ante cualquier PaO, menor de 100
mmHg, fija mds oxigeno que la sangre adulta; este desplazamiento se
debe al menor contenido de 2-3-difosfoglicerato. Aunque esto supone
una ventaja al contener una mayor cantidad total de O, tiene el incon-
veniente de que se cede menos oxigeno a los tejidos, por lo cual la apa-
ricién clinica de la cianosis tendrd lugar con cifras de PaO, inferiores al
nifio mayor (32-42 mmHg). Las cifras de PaO, dependen, tanto de la difu-
sién y ventilacién pulmonar, como del cortocircuito pulmonar o cardi-
aco de sangre venosa. De ahi que, si se respira una FiO, (fraccién inspi-
rada de O,) del 100%, mejora la PaO, cuando su alteracién es motivada
por un trastorno pulmonar, pero no se modifica si es debida a un corto-
circuito venoso (prueba de la hiperoxia). La frecuencia respiratoria varia
con la edad (Cuadro 16.1.5).

RECUERDO ANATOMICO

Los pulmones ocupan la mayor parte de la caja tordcica, con forma
de semicono, en cuya cara interna esta situado el hilio anatémico, por
el cual penetran los bronquios, nervios y vasos. Cada pulmén esté cons-
tituido por varios I6bulos divididos, a su vez, en segmentos.

Pulmén derecho. Comprende el I6bulo superior con tres segmen-
tos: (1) apical, (2) posterior y (3) anterior (en ocasiones puede encon-
trarse uno externo, inconstante); el /ébulo medio con dos segmentos: (4)
externo y (5) interno, y el Iébulo inferior con cinco segmentos: (6) api-
cal, (7) interno, (8) anterior, (9) externo y (10) posterior.

Pulmén izquierdo. El Idbulo superior estd formado por cinco seg-
mentos agrupados en dos partes, la parte del culmen, que corresponde al
16bulo superior, con tres segmentos: superior (1), anterior (2), posterior
y (3) la lingula (homélogo del 16bulo medio, no separada del superior),
compuesta de dos segmentos: externo (4) e interno (5). El Iébulo inferior
comprende cinco segmentos: apical (6), interno, también denominado
paracardiaco (7), anterior (8), externo (9) y posterior (10).

La importancia de estas divisiones esta centrada en la posibilidad de
localizar las alteraciones radiolégicamente (Fig. 16.1.3). Cada pulmén,
I6bulo y segmento reciben un pediculo broncovascular auténomo que
puede ser aislado, ligado y seccionado quirtirgicamente. La trdquea se
divide en bronquio derecho (dngulo de 20 a 30° con la vertical) y el
izquierdo (30 a 50° de inclinaci6n). Estas ramas iniciales hasta la bifur-
caci6n del bronquio lobar superior reciben el nombre de bronquio prin-
cipal; en las radiografias de perfil se visualiza como una imagen hiper-
clara redondeada (Fig. 16.1.4). A partir de la bifurcacion del 16bulo superior
y hasta el inferior reciben el nombre de bronquio intermediario o tronco
comtin. Los bronquios lobares de ramificacion de los l6bulos y los bron-
quios de los segmentos se denominan segmentarios (Fig. 16.1.5).
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Figura 16.1.3. Localizacién de los diferentes 16bulos y segmentos pulmonares.
Pulmén derecho. A) Lébulos superior y medio. B) Lébulo inferior.

C) Proyeccién lateral. 1) Segmento posterior. 3) Segmento anterior.

4) Segmento interno 16bulo medio. 5) Segmento externo Ibulo medio.

6) Segmento apical inferior. 7) Segmento paracardiaco. 8) Segmento basal
anterior. 9) Segmento basal lateral. 10) Segmento basal posterior. Pulmén
izquierdo. D) Léobulo superior. E) Lébulo inferior. F) Proyeccién lateral.

1) Segmento apical. 2) Segmento anterior. 3) Segmento superior. 4) Segmento
superior de la lingula. 5) Segmento inferior de la lingula. 6) Segmento apical
inferior. 7) Segmento medial basal. 8) Segmento anterior basal. 9) Segmento
lateral basal. 10) Segmento posterior basal.

e

Figura 16.1.4. Proyeccién radioldgica de uh bronquio principal (la flecha o
seiiala la imagen redondeada hiperclara).
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Figura 16.1.5. Divisién bronquial: 1) traquea; 2) bronquio derecho;

3) bronquio principal izquierdo; 4) bronquio intermedio; 5) bronquio del
16bulo superior derecho; 6) bronquio del Iobulo medio; 7) bronquio del l6bulo
inferior derecho; 8) bronquio del I6bulo superior izquierdo; 9) bronquio de la
lingula; 10) bronquio del I6bulo inferior derecho.

Arterias pulmonares. Tienen una distribucién semejante a la de los
bronquios. La derecha es mds larga y voluminosa que la izquierda; en
la radiografia anteroposterior se visualiza en forma de “coma” desple-
gada de la sombra cardiaca en mayor o menor grado. Las venas pulmo-
nares tienen menor relieve que las arterias y convergen directamente hacia
las auriculas.

Sistema linfatico. En estado normal no tiene repercusién radiold-
gica, aparte de su participacién en la imagen hiliar normal; sin embargo,
la red linfatica es abundante y juega un gran papel fisiolégico y patold-
gico (depuracion pulmonar, linfangitis, estasis cardiaca, etc.). La reper-

cusién radiolégica se establece en los casos patoldgicos, principalmente
a nivel de ganglios, pudiéndose afectar a los siguientes grupos: paratra-
queales, derechos e izquierdos (1), localizados a los lados de la triquea;
grupos intertraqueobronquiales o carinales en la parte inferior de la divi-
si6n de la trdquea (2), los interbronquiales situados a nivel de los bron-
quios principales y en la bifurcacién de los mismos (3); otros grupos de
situacién subpleural no tienen importancia ni trascendencia patoldgica.
El drenaje linfatico es homolateral con la excepcién del 16bulo inferior
izquierdo, que drena en el lado derecho. El mediastino serd estudiado en
el capitulo 16.21.

Zonas pulmonares. Se pueden distinguir tres: a) zona de conduc-
cidn: se extiende desde las vias aéreas superiores a los bronquiolos. El
aire circula por ella debido a la mecénica respiratoria; b) zona de inter-
cambio o respiratoria: formada por los alvéolos, en donde los gases se
intercambian con los de la sangre. Alvéolos y capilares estdn estrecha-
mente adosados y su misién es la de favorecer la respiracion; ¢) zona
de transicion: establece la comunicacion entre las anteriores, esta mal
definida y se caracteriza por la presencia de zonas de conducci6n y alveo-
lares. En ellas tienen lugar tres funciones: 1) respiratoria o hematosis con
una etapa de funcién ventilatoria (ventilacion respiratoria), otra funcion
de intercambio (difusion) y una tercera de transporte (hemodindmica);
2) funcién metabdlica; y 3) funcién defensiva del propio 6rgano, que tiene
relacién con cierta patologia respiratoria. En la Figura 16.1.6 aparece un
resumen esquematico de la constitucién del aparato respiratorio, una vez
terminado el desarrollo.

Pleura. Véase el capitulo 16.20.

MECANISMOS DEFENSIVOS
El pulmén estd expuesto de manera singular al ambiente, ya que cada

24 horas se ponen en relacién 2.500 litros de aire con una media de 100
m? de superficie pulmonar. Tal agresion requiere que sus sistemas defen-
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Figura 16.1.6. Esquema de la estructura del aparato respiratorio una vez terminado su desarrollo. En el adulto, las divisiones bronquiales pueden llegar a 25.



sivos sean numerosos, complejos y activos. Las particulas inhaladas deben
ser depuradas, para que no interfieran la funcién respiratoria: en medio
urbano se calcular 0,2 mL por dfa. En la depuraci6n intervienen tres fac-
tores: 1) tamario de la particula: cuanto mayor sea, menos penetrara,
depositindose en la pared por impactacién o sedimentacién, de donde
serd eliminada por la cadena mucociliar o por fagocitosis. Las particulas
que llegan a los alvéolos permanecen animadas por el movimiento brow-
niano hasta ser expulsadas por la espiracién normal o forzada (golpes de
tos); 2) condiciones anatomicas: las acodaduras de 90° (nasofaringea) y
las bifurcaciones bronquiales favorecen la impactacién; 3) eliminacion
de las particulas: a nivel de la trdquea y los bronquios se efectda por
medio de la cadena mucociliar y las condiciones reoldgicas que inter-
vienen en la depuracidn, asi como el estornudo, la tos y la broncocons-
triccién, como factores defensivos mecdnicos.

En los alvéolos y conductos respiratorios se suma la fagocitosis, a
cargo de los macréfagos, que son normalmente eliminados a nivel del
bronquiolo terminal, si bien algunos pueden penetrar en el sistema lin-
fatico. El macrdfago es capaz de secretar sustancias que inducen y regu-
lan la inflamacién, destruir gérmenes y lesionar el tejido alveolar. El
macréfago alveolar produce cierto niimero de metabolitos del 4cido ara-
quidénico, como diversas prostaglandinas, tromboxano, leucotrienos e
interleucinas. Cuando ambos sistemas fallan o son desbordados, las par-
ticulas penetran directamente en el tejido conjuntivo y, posteriormente,
en el linftico desde donde seran transportadas a los ganglios linfaticos.
La actividad defensiva propia del pulmon estd realizada, principalmente,
por los macréfagos alveolares y sustancias presentes en el moco: lacto-
ferrina, fibronectina, o-1-antitripsina, interferén, inmunoglobulinas, liso-
zima, complemento, etc. Si fracasan estos mecanismos se pone en fun-
cionamiento la reaccién granulomatosa que envuelve y encapsula las
particulas nocivas. Las defensas inmunoldgica humoral y celular inter-
vienen cuando son superadas las barreras defensivas de superficie. La
fibronectina, producida por diversas células, ejerce un mecanismo pro-
tector al impedir la adherencia bacteriana. La lactoferrina tiene activi-
dad bacteriostatica al combinarse con el hierro impidiendo que sea ase-
quible a las bacterias, funcién semejante a la efectuada por la transferrina
en el plasma. La a-/-antitripsina inactiva diversas enzimas que partici-
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pan en la reaccidn antiinflamatoria (proteasas colagenasas, elastasas, etc.);
su ausencia se asocia a destruccion alveolar (enfisema), un proceso excep-
cional en los primeros afios de la vida, aunque se ha asociado a bronqui-
tis obstructiva.
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16.2  Exploracion del aparato

respiratorio

A. Moreno-Galdé, S. Lifidn-Cortés

En el estudio de las enfermedades del aparato respiratorio, la histo-
ria clinica y la exploracién clinica permiten orientar hacia cudl es la enfer-
medad que presenta el paciente y, en muchas ocasiones, llegar a un diag-
néstico. No obstante, disponemos de un amplio abanico de técnicas que
nos pueden ayudar a definir mejor la patologia y su repercusion funcio-
nal: técnicas de exploracion funcional, técnicas de imagen, técnicas bron-
coscopicas y biopsia pulmonar. En este capitulo revisaremos los funda-
mentos y principales aplicaciones de estas técnicas en los nifios con
patologia respiratoria.

EXPLORACION FUNCIONAL RESPIRATORIA

La funcién més importante del aparato respiratorio es el intercambio
de gases, Para ello es necesaria la renovacién constante del gas alveolar,
que se produce gracias a la ventilacién. Con el estudio de la funcién pul-

monar es posible definir la normalidad o anormalidad de todos los fac-

tores implicados en estos procesos, orientar la alteracién fisiopatold-

gica que condiciona una enfermedad, valorar su gravedad, la respuesta
terapéutica y la evolucion. Las pruebas de funcién pulmonar se pueden
clasificar de la siguiente manera:

1. Maniobras espiratorias forzadas: espirometria. Pico de flujo espira-
torio. Compresion toraco-abdominal.

2. Estudio de volimenes pulmonares estiticos: técnicas de dilucién
de gases. Pletismografia.

3. Resistencias pulmonares: resistencia pulmonar (RL). Medicién con
balén esofagico. Resistencia de las vias aéreas (Raw). Medicién con
pletismograffa. Resistencia total del sistema respiratorio. Medicién
mediante oscilacién forzada Rrs), o mediante un sistema de inte-
rrupcién (Rint).

4. Pruebas broncodindmicas: broncodilatadora. Medida de la hiper-
respuesta bronquial.

5. Capacidad de difusion de monéxido de carbono (CO).

6. Monitorizacion de la inflamacién mediante marcadores no invasores.
R

ESPIROMETRIA

Es una prueba bésica para el estudio de la funcién pulmonar. Mide el
volumen de aire que un individuo inhala o exhala en funcién del tiempo, y
la rapidez con que este volumen puede ser movilizado (flujo aéreo). Para su
realizacion inicialmente se utilizaban espirémetros, instrumentos disefiados
para medir volimenes con un sistema de recogida de aire de fuelle o de cam-
pana, pero actualmente se utilizan neumotacografos. Los neumotacdgrafos
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Figura 16.2.1, Voliimenes y capacidades pulmonares, Vt: volumen corriente;
RV: volumen residual; FRC; capacidad residual funcional; VC: capacidad
vital; TLC: capacidad pulmonar total.
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Figura 16.2.2. Curva volumen-tiempo. FEV,: volumen espiratorio forzado en
el primer segundo; FVC: capacidad vital forzada; FEF:ss¢: flujo espiratorio
forzado entre el 25 y el 75% de la FVC.

son instrumentos disefiados para medir flujos aéreos y, mediante la inte-
gracién electrénica del valor del flujo, proporcionan €] volumen movilizado.
Existen diferentes tipos de neumotacégrafos: de Fleisch (tubos capilartes),
de malla, de alambre caliente, de turbina y de ultrasonidos.

Hay dos tipos de espirometr{a: simple y forzada.

Espirometria simple. Permite la medida de algunos volimenes y capa-
cidades pulmonares, medianie maniobras respiratorias lentas no depen-
dientes del tiempo. Su objetivo basico es la determinacion de la capaci-
dad vital lenta o no forzada (VC) (Fig. 16.2.1).

Espirometria forzada. Se analizan el volumen espirado y los flujos
aéreos en relacion al tiempo, durante una maniobra espiratoria con esfuerzo
mdximo, desde la capacidad pulmonar total (TLC), obteniéndose 2 cur-
vas: volumen-tiempo y flujo-volumen.

Mediante el andlisis de la curva volumen-tiempo es posible estu-
diar la capacidad vital forzada (FVC), el volumen espiratorio forzado en
el primer segundo (FEV, o VEMS), la relacién entre ambos (cociente
FEV/FVC) y el flujo espiratorio medio entre el 25 y el 75% de la FVC
(FEF25.75%) (Flg 1622)

Mediante el andlisis de la curva flujo-volumen se estudia el pico de
flujo espiratorio (PEF) y los flujos al 75, 50 6 25% de la espiracién total
(FEF75%, FEFS()%, FEF25€5) (Flg 1623)

La FVC es un indicador de capacidad pulmonar, siendo sus valores
en individuos normales similares a los de la capacidad vital lenta (VC).
Disminuye en la patologia restrictiva y, de forma menos importante,
cuando existe una obstruccién (Fig. 16.2.4).

Volumen (L)

Flujo (Lseg)

8-
Figura 16,2.3. Curva flujo-volumen. PEF: pico de flujo espiratorio; FEFs
FEFs:: FEF:s:: flujo espiratorio forzado al 75, 50 y 25% de la capacidad vital
forzada; FIF sy, flujo inspiratorio forzado al 50% de la capacidad vital
forzada.

4 FEV,
L4 Fve

e

Patr6n restrictivo

Patr6n obstructivo
8- 8-

Figura 16.2.4. Curva flujo-volumen indicativa de patrén obstructivo (A-linea
sdlida) y de patron restrictivo (B-linea sélida). La linea discontinua representa
la morfologia de la curva flujo-volumen normal. FEV,: volumen espiratorio
forzado en el primer segundo; FVC: capacidad vital forzada.

El FEV, es ¢l pardmetro més empleado de funcién pulmonar. Es
dependiente del esfuerzo y tiene una reproducibilidad elevada. Su dis-
minucién puede reflejar patologia obstructiva o restrictiva (Fig. 16.2.4).
Se utiliza también para valorar la respuesta a las pruebas broncodilata-
doras y broncoconstrictoras.

El cociente FEV,/FVC (valor normal 80%) permite definir, cuando
est disminuido (< 70%), 1a existencia de obstruccién bronquial al flujo
aéreo. En los procesos restrictivos la FVC disminuye en igual medida
que el FEV, y el cociente no varfa (Fig. 16.2.4). Hay que tener en cuenta,
no obstante, que la espirometria permite inicamente sospechar la exis-
tencia de una patologia restrictiva y que este dato se debe confirmar
con la demostracién de una capacidad pulmonar total (TLC) disminuida
mediante la pletismografia.

El FEFss.755 se mide en la parte central de la curva (mesoflujo).
Es la relacién entre el volumen expulsado entre el 25 y el 75% de la
FVCy el tiempo que s¢ ha tardado en expulsarlo (Fig. 16.2.2). Es,
por tanto, un pardmetro de flujo y se expresa en L/seg. Este pardme-
tro es mas sensible y especifico de obstruccién de vias aéreas peque-
fias (< 2 mm de didmetro), que el FEV, o que el FEV,/FVC, aunque es
menos reproducible. Se considera alterado cuando es inferior al 65%
del valor tedrico.

Interpretacion de la espirometria
En primer lugar, se debe estudiar la morfologia de la curva flujo-volu-
men y volumen-tiempo, de acuerdo con la siguiente secuencia:
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Figura 16.2.5, Morfologia de la curva volumen-tiempo normal, indicativa de
patrén obstructivo y de patrén restrictivo. FEV,: volumen espiratorio forzado
en el primer segundo; FVC: capacidad vital forzada.

1. Analizar si es una curva técnicamente adecuada o no, con errores en
la ejecucién correcta de la maniobra tales como finalizacién precoz
de la espiracion, tos, fugas o esfuerzo variable.

2. Diferenciar, mediante la morfologia de la curva, si se trata de una
curva normal, con patrén obstructivo (curva céncava) o restrictivo
(curva con morfologfa normal, pero de tamaiio reducido) (Figs. 16.2.4
y 16.2.5).

3. El andlisis de las curvas espiratorias e inspiratorias nos puede per-
mitir la deteccién de obstrucciones intratoracicas o extratordcicas de
la via aérea superior (Fig. 16.2.6).

En segundo lugar, se analizan los valores obtenidos:

1. Siel FVCy el FEV, son superiores al 80% de los valores teéricos,
la espirometria se considera dentro del rango normal.

2. Siel FVC oel FEV, estan disminuidos, se debe valorar el cociente
FEV,/FVC. Si es inferior al 70%, es diagnéstico de obstruccién de
la via aérea. Si es superior al 85%, es sugestivo de restriccion (que
se debe confirmar mediante pletismografia) y, si estd entre el 70 y el
85%, se considera indeterminado.

3. Siel FEFss.154 es inferior al 65%, es sugestivo de obstruccién de la
via aérea pequena.

Realizacion y valoracion de la calidad de la espirometria

La espirometria se puede realizar con los nifios sentados o de pie. La
utilizacién de pinzas nasales, aunque generalmente recomendada y tole-
rada por la mayorfa de los niflos, no es obligatoria para obtener un regis-
tro aceptable. Los nifios deben efectuar una inspiracién maxima, rapida
y no forzada, hasta la situacién de capacidad pulmonar total (TLC). A
continuacién hay que animar al nifio a expulsar todo el aire que sea capaz,
lo mas ripidamente posible y hasta que cese el flujo. Los valores obte-
nidos se tienen que comparar con los valores de referencia para la edad,
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peso, talla, sexo y grupo étnico, y se expresan como valor absoluto y
como porcentaje respecto al valor tedrico.

Aunque los principios generales de la espirometria forzada en los
nifios son los mismos que en los adultos, se deben tener en cuenta algu-
nas caracteristicas especiales: hay que ajustar los criterios de reprodu-
cibilidad para unos flujos y volimenes més pequeiios en valor abso-
luto, se pueden necesitar mas intentos para aprender a realizar una curva
flujo-volumen adecuada, y hay que considerar que el vaciado pulmonar
puede ocurrir de una manera mucho mds rapida que en los adultos,
pudiendo estar completada la espiracion en los nifios preescolares en 1
segundo. Los criterios recomendados para considerar adecuada una espi-
rometria en niflos incluyen: la duracién total de la espiracién forzada
puede ser menor que los 6 segundos recomendados para los adultos. La
duracién debe ser mayor de 1 segundo en los nifios entre 6 y 7 afios y,
al menos 2 segundos, en nifios de 8 o ms afios, siempre que haya un acer-
camiento asintético entre la curva del flujo y la del volumen o la curva
del volumen y la del tiempo. En los nifios preescolares la duracién puede
ser menor de 1 segundo (se valoran el volumen espiratorio forzado a
los 0,5 segundos, 0,75 segundos y | segundo; FEV,s, FEVq s y FEV)).
Para considerar una reproducibilidad adecuada, la diferencia entre la pri-
mera y la segunda mejor lectura de FVC y FEV, debe ser inferior al
5% en los escolares y, en los nifios preescolares, al 10%. El nimero de
maniobras a realizar no debe ser superior a § en los nifios mayores, y
puede ser de hasta 25 en los nifios preescolares, mientras no muestren
signos de fatiga. Hay que obtener 3 curvas técnicamente adecuadas.

APICE O PICO DE FLUJO ESPIRATORIO

El pico de flujo espiratorio (PEF) es el flujo espiratorio maximo (FEM)
obtenido durante una espiracion forzada desde la méaxima inspiracion. Se
puede medir durante la maniobra de espirometria forzada, en la que se
registra durante la primera décima de segundo y corresponde al vértice
de la curva flujo-volumen (Fig. 16.2.3), o mediante la utilizacién de medi-
dores porttiles con los que no es preciso la realizacion de una maniobra
completa espiratoria sino tnicamente 1 6 2 segundos de maxima espi-
racién. La medida del PEF es muy “esfuerzo-dependiente”, y su altera-
cién refleja la obstruccion de las vias aéreas de mayor calibre, pudiendo
ser normal en casos de obstruccidn de las vias aéreas de calibres pequefio
y mediano. La variabilidad intersujeto, dentro de un grupo especifico de
edad o altura, es muy grande, por lo que la tnica valoracién fiable del
resultado obtenido es la comparacién con el mejor valor personal.

Los medidores portdtiles del pico de flujo espiratorio se han usado
de forma bastante generalizada como un método econémico para valo-
rar la funcién pulmonar de los nifios con asma en su domicilio y ajus-
tar, en funcion de los resultados obtenidos, el tratamiento del paciente.
Sin embargo, la validez de estos registros domiciliarios se ha puesto en
entredicho, debido al escaso cumplimiento de los pacientes a la hora de
realizar un registro prolongado y a la pobre correlacién que existe entre
los valores del PEF y la funcién de las vias aéreas pequeiias. No obstante,
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Figura 16.2.6. Aspecto de la curva flujo-volumen en las estenosis de las vias aéreas superiores. A) Aplanamiento de la porcién inspiratoria de la curva en la
estenosis variable extratoracica con aumento de la obstruccion en la inspiracién. B) Aplanamiento de la fase espiratoria de la curva en la estenosis variable
intratoracica con aumento de la obstruccion en la espiracién. C) Aplanamiento tanto de la fase inspiratoria, como de la fase espiratoria en la estenosis fija.
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Figura 16.2.7. Aspecto comparativo de los volimenes pulmonares en la
patologia restrictiva (disminucién de todos los voliimenes), atrapamiento
aéreo (aumento del volumen residual) e hiperinsuflaciéon pulmonar (aumento
del volumen residual y de la capacidad pulmonar total), RV: volumen
residual; FRC: capacidad residual funcional; TLC: capacidad pulmonar total.

la medicion domiciliaria del-PEF puede ser ttil, utilizada en intervalos
de tiempo corto, en algunos casos aislados: pacientes malos percepto-
res de sintomas y pacientes con asma grave.

MEDIDA DE \"()l,,l,l MENES PULMONARES ESTATICOS.
PLETISMOGRAFIA CORPORAL

Pletismdgrato

Es un aparato concebido para el cdlculo del volumen de gas intrato-
ricico (TGV), volumen que no puede ser medido mediante una espiro-
metria. Con esta técnica se puede medir de forma precisa la capacidad
residual funcional (FRC) lo que, unido a la prictica previa de una espi-
rometria lenta, permite la determinacion de todas las capacidades y volud-
menes pulmonares estaticos (véase antes Fig. 16.2.1). También permite
el célculo de la resistencia especifica de la via aérea (sRaw) y su inverso,
la conductancia especifica (sGaw).

La pletismografia mide todo el volumen de gas contenido dentro del
torax, a diferencia de otras técnicas de exploracién funcional, como la
técnica de lavado de nitrégeno o la dilucién de helio que infraestiman
la capacidad residual funcional ya que no miden los espacios aéreos mal
ventilados. El pletismégrafo es una cabina hermética, con paredes de
pléstico trasparentes, existiendo modelos para nifios mayores y adultos,
y modelos para lactantes. En estos ultimos, dado que no se puede reali-
zar la espirometria lenta, inicamente se puede determinar la capacidad
residual funcional, y no la capacidad pulmonar total.

La determinacion de los pardmetros se obtiene a partir de los cam-
bios de presion que se producen en el interior de la cabina con la respi-
racién del paciente a través de un neumotacégrafo, ocluido mediante una
vélvula obturadora (volumen de gas intratordcico), o abierto (resistencia
especifica). El calculo de los volimenes pulmonares permite definir las
siguientes situaciones fisiopatolégicas (Fig. 16.2.7): restriccion pulmo-
nar: disminucién de todos los volimenes y capacidades pulmonares: capa-
cidad pulmonar total, volumen residual y capacidad residual funcional.
Atrapamiento aéreo: capacidad funcional total normal, con aumento
del volumen residual. Hiperinsuflacién pulmonar: aumento de la capa-
cidad pulmonar total.

PRUEBAS BRONCODINAMICAS

Comprenden dos tipos de exploraciones: 1) la realizacién de una
prueba funcional respiratoria antes y después de administrar un fdrmaco
broncodilatador para cuantificar la reversibilidad de una posible obs-

truccion. 2) La realizacion de la prueba antes y después de administrar
una sustancia broncoconstrictora como medida de la hiperrespuesta bron-
quial.

Prueba broncodilatadora

La realizacion de una prueba broncodilatadora debe ser una explo-
racién habitual en el estudio de los pacientes. Hay que hacerla incluso
aunque los valores basales estén dentro del rango normal, ya que pueden
no corresponder a los valores médximos del paciente. Consiste en reali-
zar una prueba de funcién pulmonar, habitualmente la espirometrfa, antes
y después de administrar un broncodilatador, transcurridos 15 minutos.
Se utiliza un agonista B-2 de duracion corta (salbutamol, terbutalina). El
protocolo mds habitual es la administracion de 400 pg de salbutamol con
cédmara espaciadora. La prueba se considera positiva cuando se obtiene
un aumento del FEV, del 12% respecto al valor basal, o cuando el aumento
es del 9% respecto al valor tedrico. Esta dltima valoracién es mds ade-
cuada, ya que la primera, por un artificio matemdtico, sobrevalora la res-
puesta en los casos en que el FEV] inicial estd muy disminuido (< 60%).
Cuando se utiliza la conductancia especifica (sGaw) el aumento debe ser
del 35% (véase cap. 16.12).

Estudio de la hiperrespuesta bronquial

Se entiende por hiperrespuesta bronquial un aumento en el grado
de obstruccion de las vias aéreas en respuesta a estimulos broncocons-
trictores. La hiperrespuesta bronquial (HRB) acomparia al asma formando
parte de su triada diagnéstica. Mds del 80% de los pacientes con historia
de asma y el 98-100% de aquellos con asma sintomdtica presentan HRB.
También se observa HRB, aunque en general en grado leve, en otros pro-
cesos, como la fibrosis quistica, bronquiectasias, infecciones viricas, dis-
plasia broncopulmonar y rinitis alérgica. Ademis, los estudios epide-
mioldgicos han comprobado que existe un porcentaje importante de nifios
normales asintomdticos que presentan HRB. Su medicién se efectiia
mediante la préictica de una prueba de provocacion, exponiendo al paciente
a dosis crecientes de un estimulo broncoconstrictor mientras se mide
un indice de funcién pulmonar. Segiin la naturaleza del estimulo bron-
coconstrictor, la HRB se puede clasificar en especifica e inespecifica:

La HRB especifica es la respuesta de las vias aéreas frente a sustan-
cias sensibilizantes especificas (alergenos).

La HRB inespecifica expresa la tendencia de las vias aéreas a reac-
cionar ante una serie de estimulos fisicos, quimicos o farmacoldgicos.
Los estimulos broncoconstrictores se clasifican en: estimulos directos:
actian sobre los receptores del misculo liso bronquial (metacolina, car-
bacol, histamina, prostaglandina D; y cisteinil-leucotrienos). Estimulos
indirectos: actiian en células distintas a la musculatura lisa (células infla-
matorias, células epiteliales y nervios) estimulando la liberacién de media-
dores celulares o neurotransmisores que provocan la contraccién del miis-
culo liso. Puede tratarse de estimulos fisicos (ejercicio, soluciones hipo
o hiperosmolares, hiperventilacion con aire frfo, manitol) o farmacol6-
gicos (adenosina, bradicinina, taquicininas).

La medicién de 1a HRB puede tener interés desde el punto de vista
clinico en las siguientes situaciones: pacientes con historia sugestiva de

.asma en fase asintomatica y en los que no se ha podido constatar obs-

truccion reversible al flujo aéreo o variabilidad en el mismo. Nifios con
sintomatologia atipica o monosintomaticos, como tos crénica, opresion
tordcica o tos y disnea de esfuerzo.

Las mds utilizadas en la prictica clinica son la prueba de metacolina
y la de esfuerzo.

Prueba de provocacién bronquial con metacolina

La metacolina es un derivado sintético de la acetilcolina, que es la
sustancia broncoconstrictora natural. Para la practica de la prueba se uti-
liza cloruro de metacolina (Provocholine®). Existen diferentes protoco-
los de realizacién de la prueba con diferentes concentraciones de meta-
colina y con la utilizacién de un dosimetro o de un nebulizador. Se calcula
la concentracién (o la dosis acumulada) de metacolina que produce un
descenso del 20% o més del FEV, (PCy y PDy).

Ademds del FEV, se han utilizado otros pardmetros para valorar la
respuesta a la metacolina. Asi, se ha utilizado la medida de las resisten-
cias de la via aérea, valoradas mediante pletismografia, oclusién simple



o técnicas de oscilacién forzada. Con estas técnicas es necesario un
aumento de las resistencias superior al 45%, para considerarla positiva.
La prueba también se puede realizar en nifios no colaboradores mediante
técnicas que precisan sedacion, como la determinacion del flujo maximo
a volumen corriente (VmaxFRC) mediante el método de 1a compresion
tordcica répida, o técnicas sin sedacién, como la medida de la presion
transcutdnea de oxigeno y la auscultacion de sibilantes en la triquea y
campos pulmonares.

La distribucién de la hiperrespuesta bronquial en la poblacién es uni-
modal y no hay un valor de PCy o de PDy que separe nitidamente a las
personas normales de los pacientes con asma, por lo que escoger un punto
que defina un aumento de la hiperrespuesta bronquial es, de alguna forma,
arbitrario. A partir de los estudios epidemioldgicos, se suele considerar
que es normal una PCy superior a 8 mg/mL o una PD superior a 7,8
pmol.

Prueba de esfuerzo

El esfuerzo fisico es un estimulo broncoconstrictor habitual para
muchos nifios asmdticos. La realizacion de una prueba reglada de esfuerzo,
valorando la presentacién de una broncoconstriccién, permite establecer
el diagnostico de asma inducida por esfuerzo. La prueba es muy espe-
cifica para el asma, aunque su sensibilidad no es muy alta (en torno al
60%), por lo que una prueba negativa no descarta el diagndstico de asma
inducida por esfuerzo. Existen varios protocolos para su realizacién. Los
mds habituales son: el test de carrera libre, que se realiza en el exterior,
y la prueba en tapiz rodante en el laboratorio de funcién pulmonar, rea-
lizando espirometrias a los 5, 10 y 15 minutos de finalizada la carrera.
Se considera positiva la prueba cuando se obtiene una caida > al 15% del
FEV, respecto al valor basal.

CAPACIDAD DE DIFUSION DEL MONOXIDO
DE CARBONO

El estudio de la capacidad de difusién del monéxido de carbono
(DLCO) valora la integridad de la barrera alveolo-capilar. Representa
la superficie alveolar disponible para realizar el intercambio gaseoso. La
medicién de la DLCO se realiza habitualmente con la técnica de la res-
piraci6n tinica, haciendo al sujeto realizar una inspiracién méaxima desde
el volumen residual hasta la capacidad pulmonar total, manteniendo una
apneaentre 9 y 11 segundos y exhalando de nuevo hasta el volumen resi-
dual. Durante esta prueba el paciente respira una mezcla de CO (0,3%),
He (10%), O; (21%) y N,. El problema principal para su realizacién en
los nifios es la dificultad para mantener la apnea durante 10 segundos. La
DLCO disminuye con la pérdida de unidades alveolares (enfisema pul-
monar), descenso de la llegada de volumen de sangre a la unidad alvéolo-
capilar (anemia, embolia pulmonar), y en la alteracién de la barrera al-
véolo-capilar (neumopatias intersticiales, edema pulmonar).

PRUEBAS DE FUNCION PULMONAR EN NINOS
NO COLABORADORES

Se han desarrollado técnicas especiales de funcién pulmonar aplica-
bles a lactantes y nifios de menos de 2 afios de edad (véase cap. 16.12).
Dado que a esta edad los nifios no colaboran en la realizacién de las prue-
bas, es preciso aplicar sedaci6n (hidrato de cloral), aunque algunas de
ellas se pueden realizar durante el suefio espontaneo. En los lactantes,
como en los adultos, la resistencia nasal representa el 50% de la resis-
tencia total de las vias aéreas, pero los lactantes respiran preferentemente
por la nariz y, ademds, las pruebas funcionales en este grupo de edad se
realizan a través de una mascarilla nasobucal. Por ello, los cambios en
las resistencias de las vias aéreas intratordcicas se podrian ver enmas-
carados en caso de obstruccién nasal. Esto hace que sea necesario pos-
poner la realizacion de los estudios al menos 3 semanas después de una
infeccion respiratoria. Los nifios preescolares son demasiado mayores
para sedarlos para realizar las pruebas de funcién pulmonar y pueden no
tener la capacidad de coordinacién o concentracién necesaria para reali-
zar las maniobras. No obstante, es.posible conseguir la colaboracién de
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Cuadro 16.2.1.  Técnicas de funcién pulmonar aplicables a cada grupo de
edad (modificado de: Merkus PJFM, 2005)
Técnica 0-2 afios  2-3 afios 3-6 afios 6-18 afios

Maniobras espiratorias forzadas
+ Espirometria (curvas flujo-

volumen) X X
+ Compresién toracoabdorninal

con o sin insuflacién previa

(curvas flujo-volumen) X
+ FEM (flujo espiratorio maximo) (0:¢] X
Difusion X

Mecdnica respiratoria (Rrs,
distensibilidad, constante

de tiempo) X X X X
Resistencias
* Raw X X
* sRaw X X X X
« Rint x Xy X X
» Oscilacién forzada X X) X X
Voliimenes pulmonares
« FRC (pletismografia) X X
« FRC (helio) X X) X X
« TLCyRV X
Andlisis asa-volumen corriente X X X X
Técnica de lavado de gas con
respiraciones miiltiples:
eficiencia de mezcla de gas X X) X X
Comentarios Suefio  Cooperacién ~ Alguna  Cooperacién
espontineo  pasiva-  cooperacin activa
osedacion  minima  activa posible total

Rrs: resistencia respiratoria; PEF: pico de flujo espiratorio; Raw: resistencia de la via aérea;
sRaw: resistencia especifica de la via aérea; Rint: resistencias por interrupcion;

FRC: capacidad residual funcional; TLC: capacidad pulmonar total; RV: volumen residual;
Paréntesis: se pueden realizar las mediciones, pero no se ha establecido su validez y/o la
probabilidad de tener éxito en su realizacién es relativamente baja.

los nifios si se trabaja en un ambiente adecuado, con incentivos y juegos
adaptados a su edad y personal entrenado y amigable, sobre todo a par-
tir de los 3 afios. El grupo de nifios entre 2 y 3 afios de edad sigue siendo
un grupo muy dificil de estudiar. En el Cuadro 16.2.1 se resumen las prin-
cipales pruebas aplicables en los diferentes grupos de edad.

El asa flujo-volumen a respiracion corriente

Es una técnica que analiza la curva flujo-volumen durante la respi-
racién normal y la reposada, usando una mascarilla y un neumotacégrafo.
La prueba se puede realizar sin sedaci6n en los nifios pequefios. Se ana-
liza la morfologia de la curva, y diversos pardmetros entre los que el mas
importante es la relacion entre el tiempo al flujo espiratorio méaximo tidal
(terer) y €l tiempo espiratorio total (tg). La disminucién de este cociente
se relaciona con obstruccion de la via aérea.

Resistencias por oscilometria de impulsos

Esta técnica permite la medicion de la resistencia total del sistema
respiratorio (Rrs) de forma no invasora durante la respiracién esponta-
nea. Consiste en la aplicacién de una oscilacién de presion de pequefia
amplitud en la entrada de la via aérea mediante un altavoz y una c4mara,
mientras el paciente respira tranquilamente. La presién y el flujo en la
boca son medidos, respectivamente y de forma continua, medfante un
transductor de presion y un neumotacdgrafo de presion diferencial. Ambas
sefiales se acondicionan, filtran e introducen en el ordenador para el cél-
culo de la Rrs.

Resistencias por interrupcion

En esta prueba se hace respirar al paciente a volumen corriente a tra-
vés de un neumotacégrafo con un obturador que se dispara al inicio de
la espiracion ocluyendo la via aérea. Durante la oclusién se produce una
relajacion de los misculos respiratorios (reflejo de Herin-Breuer) y se
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Figura 16.2.8. A) Radiografia de térax con aumento de densidad por consolidacién pulmonar en l6bulo superior derecho, en un nifo con neumonia de evolucién
torpida. B) Ecografia Doppler del mismo paciente con sefal muy heterogénea, por la existencia de necrosis del parénquima pulmonar.

equilibra la presion en la boca con la alveolar; el flujo que se produce
al abrir el oclusor se debe a la espiracion pasiva. El sistema mide la
presidn en la boca durante la oclusién y el flujo tras liberar ésta, calcu-
landose la resistencia (Rint). Si la interrupcién es demasiado corta, no se
llega al equilibrio entre presién alveolar y bucal, con lo que obtendria-
mos una presion y una resistencia por debajo de lo real; esto sucede espe-
cialmente en nifios con obstruccién bronquial.

Compresion toracoabdominal rapida

Es una técnica que imita la espirometria de los nifios mayores. Tras
sedar a los nifios con hidrato de cloral, se les coloca una chaquetilla neu-
mdtica y se aplica a la cara una mascarilla almohadillada que selle bien;
ésta va unida a un neumotacégrafo que mide el flujo, y los datos se regis-
tran mediante un sistema informético. La chaquetilla se infla a diferen-
tes presiones para producir la espiracion. Existen dos variantes: la rea-
lizada a volumen corriente y la que se realiza con hiperinsuflacion previa,
lo que mejora la repetibilidad de la prueba. Cuantifica el flujo maximo a
nivel de la capacidad residual funcional (Vmax FRC), valor muy sensi-
ble para detectar la obstruccidn, que corresponderia al mesoflujo de
una espirometria normal.

TECNICAS DE IMAGEN

El estudio del térax con técnicas de imagen es de gran ayuda en los
pacientes con sospecha de enfermedad respiratoria. Ademds de la radio-
grafia de térax, disponemos de varias técnicas, que nos van a poder pro-
porcionar una informacién muy valiosa: TC, ecografia, RM y gamma-
grafia.

Radiografia de torax

Utiliza radiaciones ionizantes, lo mismo que la TC. Se deben hacer
todos los esfuerzos posibles para minimizar la exposicion a la radiacion,
especialmente en los pacientes pedidtricos, ya que dosis altas de radia-
cién pueden ocasionar leucemia, neoplasias o generar cataratas. Por ello
es muy importante, ademds de limitar el nimero de exposiciones inne-
cesarias, valorando muy bien la indicacién de las exploraciones, la utili-
zacién de técnicas depuradas (utilizando los miliamperios, kilovoltios y
filtros adecuados, la colimacién del rayo sélo en el territorio a radio-
grafiar y la proteccion de las génadas y otros territorios con bandas plo-
madas). Ademds, las técnicas modernas de radiologia digital pueden per-
mitir una exposicién mucho menor que los sistemas convencionales que
utilizan pelicula fotogrifica.

El estudio bdsico inicial comprende la realizacion de una radiogra-
fia de térax inspiratoria antero-posterior (AP) en los nifios pequefios en
deciibito supino, o postero-anterior (PA) en los nifios mayores en bipe-
destacién.

Una radiografia espiratoria aumenta el tamaiio cardfaco, aumenta la
densidad pulmonar simulando patologfa intersticial o alveolar, y puede
enmascarar la patologia existente. S6lo estara indicado realizar una radio-
grafia espiratoria en algunas situaciones muy concretas: valoracién del
atrapamiento aéreo en la sospecha de cuerpo extraiio bronquial, y estu-
dio de neumotérax de pequefio tamafio no visibles en el estudio conven-
cional.

La realizacién de una radiografia lateral es fundamental en el estu-
dio de la patologia mediastinica para ayudarnos a localizar la patologia
en uno de los compartimentos mediastinicos, o para valorar el tamaiio de
los hilios pulmonares ante la sospecha de adenopatias (por ejemplo, de
origen tuberculoso), ya que la superposicion de los hilios potenciara el
aumento de los mismos, y en la diferenciacion de una seudocardiome-
galia debida a un timo grande. Ademds, la radiograffa lateral proporciona
informacién de algunas zonas anatémicas que no se visualizan bien en
la proyeccién AP o PA: espacios retrotraqueal y retroesternal, zonas retro-
cardfaca y paravertebral y porciones posterobasales de los pulmones.

Ecografia

Su utilidad estd limitada en el estudio de la patologia torécica debido
a la dificultad de propagacién de las ondas de ultrasonidos a través del
aire y del hueso, por lo que sélo puede valorar la zona de partes blan-
das y las zonas anormalmente densas o con predominio liquido. En pedia-
tria tiene algunas indicaciones importantes: es la exploracion més impor-
tante a realizar después de la radiografia simple, en el estudio de las
neumonias complicadas con derrame pleural. La ecograffa permite defi-
nir las caracteristicas del liquido pleural, que puede estar libre, sin ecos
en su interior, con bandas libres flotando o con miiltiples estructuras linea-
les correspondientes a septos, lo que va a condicionar la decisidn tera-
péutica. También la ecografia Doppler y la Doppler-color van a poder
definir la vascularizacién de la condensacién pulmonar (bien vasculari-
zada, poco vascularizada sin zonas de necrosis, y poco vascularizada con
zonas necréticas o neumonia necrosante) (Fig. 16.2.8). Ayuda a preci-
sar la localizacién para realizar una puncién pleural. Es de utilidad en
el estudio de las masas tordcicas al diferenciar estructuras quisticas de
s6lidas. Valoracién de la movilidad diafragmatica. Estudio del medias-
tino (adenopatias, masas). Permite el diagnéstico prenatal de malfor-
maciones congénitas (hernia diafragmdtica, malformacién adenomatoi-
dea quistica, secuestro pulmonar, etc.), que posteriormente se confirmardn
tras el nacimiento con la TC.

Tomografia computarizada

La TC constituye, después de la radiografia de térax, el estudio de
eleccién para estudiar la patologia pulmonar. Es una técnica muy sensi-
ble que permite documentar, en ocasiones, patologias no visibles en la
radiografia de térax, y que aporta un detalle anatémico muy importante.
Es fundamental su realizacion por técnicos entrenados en el manejo de
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Figura 16.2.10. TCAR en una paciente afecta de displasia broncopulmonar
que muestra un patrdn seudoquistico, con engrosamiento de septos que llegan
hasta la periferia.

Figura 16.2.12. TCAR que muestra un patrén de vidrio esmerilado (ground-
glass), en una nifa de 6 meses de edad con neumonitis crénica de la infancia
secundaria a déficit de proteina C del surfactante.

pacientes pediatricos para minimizar la radjacién y el uso de sedacion.
En manos experimentadas, se puede conseguir reducir el uso de sedacién
en nifios menores de 6 afos a menos del 3% de los TC de alta resolucién,
menos del 10% de los TC helicoidales y menos del 20% de los casos
cuando se utiliza contraste endovenoso. Existen diversas modalidades de

Figura 16.2.11. TCAR en un nifo afecto de histiocitosis X, con miltiples
quistes en ambos parénquimas pulmonares.

TC: convencional, de alta resolucién, helicoidal y helicoidal con multi-
detectores. Esta tiltima permite adquirir hasta 40 im4genes por segundo,
lo que hace que se puedan realizar reconstrucciones de mayor calidad,
coronales o sagitales.

TC de alta resolucion (TCAR). Ha sustituido a la TC convencional
por su mayor rapidez, mayor detalle y tener las mismas aplicaciones cli-
nicas. En los estudios convencionales se utiliza un grosor de corte de 8-
10 mm y, en los estudios de alta resolucién, un grosor de 1-2 mm. La
TCAR es la técnica de eleccion para el estudio del parénquima pulmo-
nar, que tiene un contraste natural alto. Se estudia el térax en inspiracion
y se completa la exploracién con la realizacién de algunos cortes espi-
ratorios que permiten poner de manifiesto la existencia de enfermedad
de la via aérea pequefia. La TCAR est4 indicada en el estudio de enfer-
medades que afectan a la via aérea, como las bronquiectasias (Fig. 16.2.9),
fibrosis quistica, bronquiolitis obliterante. También es 1til en el estudio
del parénquima pulmonar en pacientes inmunodeprimidos con sospecha
clinica de infeccién pulmonar, en los que la radiografia de térax muchas
veces es poco demostrativa e incluso puede ser normal, en el estpdio de
neonatos o lactantes con sospecha de displasia broncopulmonar (Fig.
16.2.10) y en todos los nifios con sospecha de patologia intersticial (alveo-
litis alérgica extrinseca, histiocitosis X, neumontfas intersticiales idio-
paticas, linfangiectasia, etc.) (Figs. 16.2.11 y 16.2.12).

TC helicoidal. Obtiene los datos de imagen de forma continua, sin
intervalos de corte, con lo que se obtiene un gran volumen de datos que
luego se pueden procesar. Con esta técnica se pueden realizar recons-
trucciones bidimensionales o tridimensionales. Es la técnica que se uti-
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Figura 16.2.13. TC helicoidal. Reconstruccién bidimensional que muestra un
secuestro pulmonar con su vascularizacion anomala a partir de la aorta.

liza para el estudio de las estructuras mediastinicas y las partes blandas,
que tienen un contraste y definicion bajos en el nifio, y no se visualizan
bien en la TCAR. Los cortes bidimensionales (2D), o cortes multiplana-
res, pueden ser coronales, sagitales, oblicuos o curvos, permitiendo seguir
la morfologia de las estructuras anatémicas (Fig. 16.2.13).

Las imdgenes tridimensionales (3D) mds comunes son la imagen
de superficie (SSD: shaded-surface-display) (Fig. 16.2.14), que dibuja
la superficie de una estructura, la imagen MIP (Maximun/Minimun Inte-
sity Projection), que permite distinguir estructuras densas (vasos san-
guineos) o poco densas (via aérea) y la imagen de VR (Volumen Rende-
ring) (Fig. 16.2.15), en la que las imdgenes se procesan con diferentes
densidades y transparencias, por lo que se puede ver a través de estruc-
turas y 6rganos, con una visién intraluminal se obtienen imagenes simi-
lares a las de la broncoscopia (broncoscopia virtual).

En los estudios de TC helicoidal es frecuente en los nifios utilizar
contraste endovenoso, para facilitar la diferenciacién de algunas estruc-
turas anatémicas, como las adenopatias y el estudio de masas, debido a
la poca grasa que tienen los pacientes pedidtricos, y para el estudio de las
estructuras vasculares (angio TC).

Principales indicaciones del TC helicoidal. Son: estudio de nédu-
los pulmonares y masas tordcicas, evaluacion de la via aérea central (mal-
formaciones congénitas de la via aérea o relacionadas con anillos vas-
culares, patologia endobronquial, complicaciones pos cirugia de la via
aérea), evaluacion de areas dificiles: cérvico-toracica, diafragmatica/peri-
diafragmatica y pared toricica, evaluacién de la infeccién pleuro-pul-

Figura 16.2.15. A) TC de alta resolucion que muestra atrapamiento aéreo con mucocele (flecha) en su interior, correspondiente a atresia bronquial segmentaria.

Figura 16.2.14. TC helicoidal. Reconstruccion tridimensional en superficie del
arbol bronquial que muestra estenosis del bronquio principal derecho en una
nina de 10 anos de edad trasplantada de pulmén,

monar complicada y evaluacion de patologia vascular (angio-TC). Aun-
que la resonancia magnética (RM) es la técnica de eleccién para la eva-
luacién de las anomalias de los grandes vasos, la TC helicoidal puede ser
muy ttil en nifios cuyas condiciones clinicas hagan que no sea reco-
mendable una sedacion.

Resonancia magnética

Su realizacién requiere mds tiempo que la TC, lo que hace obliga-
toria la sedacion en los nifios pequefios.

Utilidad en la patologia pulmonar. Es limitada. Tiene interés, sobre
todo, en el estudio de las estructuras vasculares (anillos vasculares, retorno
venoso andmalo, vaso anémalo en el secuestro pulmonar, etc.), masas
mediastinicas, sobre todo de mediastino posterior, para valorar la inva-
sion del canal medular, masas quisticas dudosas y estudio de partes blan-
das de la pared torécica y diafragma.

Gammagrafia pulmonar

La gammagrafia pulmonar de ventilacién y perfusién proporciona
informacién sobre la distribucién relativa de la perfusién y la ventilacién
de los pulmones a través de la deteccién de la distribucién pulmonar de
radiofirmacos administrados al paciente.

En la gammagrafia de perfusion se administran por via EV macro-
agregados de albiimina (*"TC-MAA) o microesferas (*"TC-microesfe-
ras) marcados con *"TC, que microembolizan las arteriolas y capila-
res, distribuyéndose por el lecho vascular pulmonar segiin la perfusion
regional de cada zona. Durante la realizacién de una gammagrafia de per-

B) Tomografia computarizada helicoidal con reconstruccion tridimensional (Volume Rendering), del mismo paciente en la que se aprecia la hiperclaridad del

16bulo superior izquierdo y la ausencia del bronquio del 16bulo superior izquierdo.
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Figura 16.2.16. A) TC de alta resolucién en una nifia con bronquiolitis obliterante postinfecciosa que muestra una aireacién pulmonar muy heterogénea, con

patrén en mosaico. B) Gammagrafia pulmonar de perfusién de la misma paciente que muestra perfusion pulmonar muy heterogénea en parénquima pulmonar
izquierdo y ausencia de perfusién en l6bulo superior derecho (imagen postero-anterior).

Figura 16.2.17. A) Radiografia de térax con marcada disminucién de volumen del hemitérax derecho. Bj Gammagrafia pulmonar de perfusién de la misma
paciente que muestra hipoperfusion de todo el pulmén derecho, con ausencia de perfusion del I6bulo inferior derecho. Se trata de un caso de hipoplasia pulmonar

derecha asociada a fistula sistémico pulmonar en el 16bulo inferior derecho.

fusién se ocluyen menos del 1% de los segmentos vasculares, sin ninguna
consecuencia para la perfusién pulmonar. Posteriomente, las particulas
de MAA se fragmentan espontdneamente y se fagocitan, desapareciendo
de los pulmones en 4-8 horas.

La gammagrafia de ventilacién se puede practicar con xenon (1**Xe),
o con kripton (#Kr). En nifios pequefios, menores de 3-4 aflos, sélo se
puede practicar con kripton, ya que la exploracion con '**Xe requiere la
colaboracién activa del nifio al practicarse con un espirémetro, con boqui-
lla y circuito cerrado de xenon. La gammagrafia con '**Xe proporciona
mds informacién que la que se obtiene con 81K, ya que consta de las
fases de llenado pulmonar, equilibrio y vaciado, que pone de manifiesto
las dreas con retencién aérea.

Indicaciones. La gammagrafia de ventilacién y perfusién tiene nume-
rosas indicaciones en la patologia broncopulmonar en pediatria. La sen-
sibilidad de la gammagrafia es muy elevada y permite detectar lesiones
antes incluso de su manifestacién radiolégica. Una gammagrafia de ven-
tilacién y perfusién normal descarta la existencia de patologfa bronco-
pulmonar. Es importante realizar la exploracién cuando el paciente se
encuenira en fase estable o en la mejor situacién broncopulmonar posi-
ble ya que, si estd en una fase de agudizacién respiratoria, puede dar un
resultado falso positivo dada su elevada sensibilidad. Las principales indi-
caciones de la gammagrafia pulmonar en pediatria son:

Seguimiento de nifios con enfermedades broncopulmonares graves,
como fibrosis quistica o bronquiolitis obliterante (Fig. 16.2.16). Cuan-

tificar la afectacion relativa de cada pulmén. Evaluacién prequirdrgica
de bronquiectasias y de otras lesiones pulmonares, permitiendo detec-
tar lesiones en otros l6bulos o afectacién del pulmén contralateral. Diag-
néstico de embolia pulmonar. Una gammagrafia de perfusion con uno
o mds defectos de perfusion segmentarios en presencia de gammagrafia
de ventilacion normal es altamente especifica de tromboembolismo pul-
monar. Una gammagrafia de perfusion y ventilacién normal excluye el
diagnéstico de tromboembolismo pulmonar. La presencia de defectos
concordantes de perfusion y ventilacién excluyen una embolia reciente
¢ indican procesos parenquimatosos (en presencia de historia clinica que
sugiera embolia previa pueden corresponder a un infarto pulmonar). Diag-
néstico de hipoplasia pulmonar (Fig. 16.2.17). Diagnéstico de fistulas
arteriovenosas pulmonares. Los macroagregados de albimina marcados
con #"Tc pasan a través de la fistula a la circulacién sistémica y micro-
embolizan en los territorios con una microcirculacién més rica (cerebro,
tiroides, bazo, rifiones). Se puede cuantificar el shunt mediante-la rela-
cién entre la perfusién pulmonar y el paso de actividad a la circulacién
sistémica (QP/QS). La zona en que se localiza la fistula estd hipoper-
fundida (Fig. 16.2.18).

BRONCOSCOPIA

La exploracién directa de las vias respiratorias mediante la broncos-
copia constituye actualmente una de las técnicas que proporciona més
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Figura 16.2.18. Gammagrafia pulmonar de perfusién con rastreo de cuerpo
entero. Se observa actividad sistémica del radiotrazador a nivel del cerebro,
tiroides, bazo y rifiones, calculandose un cortocircuito derecha-izquierda del
36%, en un caso de fistula arteriovenosa pulmonar.,

datos de interés diagndstico en la patologia respiratoria pedidtrica. El de-
sarrollo de nuevos broncoscopios ha hecho posible la aplicacidn de estas
técnicas en los nifios de todas las edades, incluyendo los recién nacidos
prematuros. Los nifios habitualmente no son colaboradores ni compren-
den la necesidad de la exploraci6n por lo que precisan una sedacién ade-
cuada. En los dltimos afios se ha incrementado considerablemente ¢l
espectro de indicaciones para la realizacién de una broncoscopia en los
nifios, especialmente con el objetivo de diagnosticar numerosas patolo-
gias. También se ha producido un incremento considerable en las posi-
bilidades terapéuticas de la broncoscopia. En el Cuadro 16.2.2 se resu-
men sus principales indicaciones.

Broncescopios. Existen actualmente cuatro tamafios de broncosco-
pios flexibles disponibles para su utilizacién en nifios:
~ de4,8-44,9 mm de didmetro externo con canal de trabajo de 2 2 2,2 mm.
— de 3,5 a3,6 mm de didmetro externo con canal de trabajo de 1,2 mm.
- de 2,8 a3,]1 mm de didmetro externo con canal de trabajo de 1,2 mm.
— de 2,2 mm de didmetro externo sin canal de trabajo.

El broncoscopio de 3,5-3,6 mm (broncoscopio pedidtrico estdndar)
se puede utilizar en recién nacidos a término (peso a partir de 3,5 kg). En
nifios intubados se precisa un didmetro minimo del tubo endotraqueal de
5 mm. E] broncoscopio de 4,8-4,9 mm se puede utilizar en nifios mayo-
res de 4 anos de edad (peso superior a 20-25 kg). En nifios intubados se
precisa didmetro minimo del tubo endotraqueal de 6,5 mmn.

Broncoscopio rigido. Con didmetros internos de 2,5 mm a 7 mm y
longitud de 20 a S0 mm, que permiten utilizarlo en todas las edades pedid-
tricas. El broncoscopio rigido tiene un canal de trabajo grande que per-
mite la ventilacién del paciente y el empleo de instrumentos grandes para
realizar maniobras terapéuticas. También tiene una mayor resolucién
de imagen y permite una mejor visién de la parte posterior de la laringe
y trdquea cervical. Por ello es mds il en la evaluacién de hendiduras
laringoesofdgicas o fistula traqueoesofdgica. Ademas de la evaluacion de
las patologias laringea y subglética, las principales indicaciones para el
empleo del broncoscopio rigido son: extraccién de cuerpos extrafios, rea-
lizacién de maniobras que precisan instrumentacion tales como biopsias
o dilatacién neumdtica en nifios pequefios, empleo de ldser y las hemop-
tisis masivas en nifios pequefios.

Cuadre 16.2.2.  Indicaciones de la broncoscopia en pediatria

Broncoscopia diagnéstica
« Semiologfa respiratoria persistente o preocupante
— Estridor
- Sibilantes persistentes
—Tos cronica
— Hemoptisis
— Anomalfas de la fonacién
* Hallazgos radiolégicos persistentes pulmonares de etiolog{a no aclarada
~ Atelectasias persistentes
— Neumeonias recurrentes o persistentes
— Neumonia en el paciente inmunodeprimido
— Neumonia intersticial
— Hiperclaridad pulmonar localizada
« Patologfa respiratoria neonatal
- Complijcaciones mecdnicas de la ventilaci6n asistida
— Malformaciones
— Malacia
« Situaciones patoldgicas especificas
—Tuberculosis pulmonar
- Fibrosis quistica

Broncoscopia terapéutica

» Extraccion de cuerpo extraiio

« Dilatacién de estenosis bronquiales

« Colocacién de prétesis traqueobronquiales

* Reseccion de lesiones con ldser

« Extraccion de tapones de moco o codgulos

» Lavado broncopulmonar en la proteinosis alveolar
+ Intubacién traqueal dificil

Fibrobrencoscopio flexible. Tiene las siguientes ventajas respecto
al rigido: facil maniobrabilidad y mayor alcance hasta bronquios seg-
mentarios y subsegmentarios. Utilizacién en pacientes ventilando espon-
taneamente, con lo que requiere dnicamente sedacién y no anestesia gene-
ral. Posibilidad de introduccién a través de vias aéreas artificiales.

LAVADO BRONCOALVEOLAR

Es una técnica que permite la recuperacion de componentes celulares
y no celulares de la superficie epitelial del tracto respiratorio inferior. Gene-
ralmente se realiza a través del broncoscopio (lavado broncoalveolar bron-
coscopico), aunque en ocasiones se practica directamente con una sonda
a través de un tubo endotraqueal (lavado broncoalveolar no broncosc6-
pico). En caso de afectacién pulmonar localizada se realiza el lavado en
la zona afecta y, en caso de afectacién pulmonar difusa, en el 16bulo medio
ya que en esta zona sc obtiene una mayor recuperacion de liquido. Para
el lavado se utiliza suero fisioldgico (CINa al 0,9%) estéril. Se recomienda
emplearlo a temperatura de 37 °C, lo que disminuye la tos y el bronco-
espasmo secundario, produce un menor deterioro de la funcién pulmonar
y favorece una mayor recuperacion de liquido. No obstante, bastantes gru-
pos utilizan suero salino a temperatura ambiente. El protocolo mas emple-
ado utiliza un volumen total de lavado de 3 mL/kg de peso, repartiéndolo
en tres fracciones iguales en nifios de menos de 20 kg de peso y en frac-
ciones de 20 mL en nifios de mds de 20 kg. Una vez obtenido el liquido
del lavado, se realizan estudios citolégicos y microbiol6gicos.

Estudios citolégicos. Los procedimientos citoldgicos de aplicacién
clinica rutinaria en el liquido de lavado broncoalveolar incluyen ¢l con-
taje celular, la férmula diferencial de los diferentes tipos celulares pre-
sentes y la visualizacion de gérmenes en la tincién realizada. En oca-
siones, segiin la patologia sospechada, es iitil la prictica de tinciones de
PAS (periodic acid-Schiff) si se sospecha una proteinosis alveolar, de
Pearls (para el estudio de macréfagos cargados de hemosiderina, en la
sospecha de hemorragia pulmonar) y oil-red (para el estudio de macré-
fagos cargados de lipidos). También en algunas patologias puede ser de
interés el estudio de poblaciones linfocitarias o de algunos marcadores
tumorales (proteina S-100 en la histiocitosis X) (Cuadro 16.2.3).
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Utilidad del lavado broncoalveolar en el dmgn()stlm de las enfermedades pulmonares (Blic, 2000, de Gracia, 2003, modificado)

BAL iitil en el dtagnosnco diferencial

Tlinfocitos T Tlinfocitos T
BAL diagndstico (predominio CD4) (] predommw CD8)
Protemosxs alveolar Enfermedad de Crohn Neumomtls por hlpersen31b111dad
Hemorragia alveolar Sarcoidosis BONO
Histiocitosis X Artritis reumatoide Vasculitis

Neumonta lipidica Histiocitosis X

Neumonitis inducidas por farmacos

Teosimiﬁlos Tneutrof los

Neumeonia eosinofilica aguda Neumopatlas intersticiales (FPT)
Neumonia eosinofilica crénica
Churg-Strauss

Aspergilosis broncopulmonar alérgica

Reacciones a farmacos

Enfermedades del coldgeno
Wegener

SDRA

Asma (crisis aguda)

Asma Infeccmn

BAL lavado broncoalveolar BONO bronqulohtls obhterante neumonfa orgamzatlva FPE: fibrosis pulmona.r 1d10pét1ca SDRA: sindrome de distrés respxratono del adulto

Estudios microbiolégicos. Debido a la contaminaci6n bacteriana
orofaringea que ocurre inevitablemente durante la recogida de muestras
broncoscdpicas, es necesario realizar cultivos cuantitativos de las mues-
tras obtenidas. Se considera que el limite de positividad para el lavado
broncoalveolar es 2 10* UFC/mL. El aislamiento de patégenos en el liquido
de lavado broncoalveolar, que no se encuentran habitualmente en las vias
respiratorias, se considera diagndstico de infeccién por estos microor-
ganismos. Estos incluyen: Preumocystis carinii, Mycobacterium tuber-
culosis, Legionella pneumophila, Nocardia, Histoplasma, Blastomyces,
Virus influenza, y virus respiratorio sincitial. En cambio, el aislamiento
de otros microorganismos que pueden ser contaminantes o comensales
de las vias aéreas no establece una relacién causal: virus Herpes simplex,
citomegalovirus, Aspergillus, micobacterias atipicas y Candida.

BIOPSIAS

Biopsia transhronquial o biopsia pulmonar broncoscépica. Cons-
tituye un método relativamente no invasor y seguro de obtener parén-
quima pulmonar para su estudio, pudiendo evitar la necesidad de reali-
zar una toracotomia. La indicacién general para su realizacion es la
investigacién de infiltrados pulmonares localizados o difusos, con patrén
intersticial, alveolar, miliar o nodular fino, tanto en pacientes inmuno-
competentes como en inmunodeprimidos, siempre que no sea posible su
diagnéstico por otros métodos. La biopsia transbronquial es la técnica de
eleccion para el diagnéstico y la vigilancia de los episodios de rechazo
agudo en los nifios trasplantados de pulmén. Se realiza introduciendo
unas pinzas a través del canal de trabajo del broncoscopio, llegando hasta
la porcién mds distal posible. Es conveniente realizarla con control de
fluoroscopia para visualizar la localizacion de las pinzas en el momento
de hacer la biopsia y la distancia de éstas con la pleura. El tejido que se
obtiene consiste en varias muestras de pulmén de 1-2 mm de longitud.
Las complicaciones especificamente asociadas con la biopsia transbron-
quial son el neumotdrax y la hemorragia.

Biopsia bronquial 0 mucosa. Se incluye 1a biopsia de lesiones endo-
bronquiales o de 1a mucosa bronquial. Puede ser indicacién de biopsia
bronquial cualquier alteracién de la pared bronquial, desde engrosamientos
o irregularidades de la mucosa, hasta la presencia de masas. En nifios
se puede utilizar para el diagndstico de enfermedades granulomatosas
(tuberculosis o sarcoidosis). Otras indicaciones menos frecuentes en nifios
son: tumores endobronquiales, sarcoma de Kaposi y enfermedades cré-
nicas fiingicas, y estudio del asma de control dificil. La maniobra se repite
en la misma zona hasta lograr 3 a 5 muestras dptimas. En ocasiones se
pueden obtener estudios negativos en lesiones accesibles debido a la pre-
sencia de necrosis o inflamacién superficial, o a tratarse de lesiones muy
sangrantes que impiden repetir la toma.

Biopsia pulmonar. La biopsia pulmonar abierta tiene varias indi-
caciones en pediatria: enfermedades intersticiales, enfermedades pul-
monares en pacientes inmunodeprimidos y enfermedades pulmonares en
nifios criticamente enfermos. Conlleva una morbilidad significativa y
debe realizarse s6lo si el diagnéstico no se ha podido efectuar con méto-
dos menos invasores. Las complicaciones de la biopsia son mayores en

los pacientes criticamente enfermos, siendo las principales: neumot6-
rax y necesidad de soporte ventilatorio prolongado. Se puede realizar a
cielo abierto, mediante una minitoracotomia, o mediante toracoscopia,
que permite una amplia exploracién del hemitérax intervenido, pudién-
dose establecer bajo visién directa la extensién de las lesiones y tomar
muestras de todos los 16bulos afectados.

Biopsia pulmenar percutanea. Se han publicado algunos estudios
pedidtricos con resultados positivos con la utilizacién de esta biopsia guiada
por TC, mostrdndose especialmente (til para el diagnéstico de la asper-
gilosis pulmonar, y en el estudio de nddulos pulmonares en nifios de
probable origen maligno. Las complicaciones son hemorragia y neumo-
térax, que en general es de pequefio tamafio y de resolucion espontinea.

ESPUTO INDUCIDO

El examen del esputo permite determinar los agentes causales de algu-
nas infecciones pulmonares y, por otro lado, proporciona un método
directo de estudiar, de forma no invasora, la inflamacién de las vias aéreas.
La induccion del esputo en los nifios, que normalmente no expectoran,
facilita la obtencion de esta muestra para su procesamiento y analisis. En
los nifios inmunocomprometidos, esta técnica se ha mostrado particu-
larmente util en el diagndstico de la infeccion por Prneumocystis cari-
nii. Se ha utilizado también para el diagndstico bacteriolégico de la tuber-
culosis pulmonar en nifios pequefios, obteniendo un resultado superior al
del lavado géstrico, y en nifios con fibrosis quistica, obteniendo resulta-
dos positivos y, de una forma segura, en nifios a partir de 4 afios de edad.
Ya que muchos nifios pequefios con fibrosis quistica no producen esputo
y el aspirado nasofaringeo tiene un valor predictivo positivo pobre, esta
técnica puede facilitar el tratamiento adecuado de la infeccién en los nifios
con fibrosis quistica.

Ademés de en la investigaci6n de las infecciones pulmonares, la téc-
nica del esputo inducido ha experimentado un auge muy importante en
los 1ltimos afios en el estudio de la inflamacién pulmonar en el asma,
estudiando el recuento celular y los niveles de mediadores inflamatorios
en el sobrenadante del esputo.
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16.3 Malformaciones
broncopulmonares

L. Morales-Fochs, J.M. Ribo, E. Tardio-Torio

La patologia respiratoria ocupa el primer lugar en la clinica pedié-
trica actual, tanto en sus trastornos agudos, como en las crecientes enfer-
medades crénicas. Es evidente que, en unos y otras, las infecciones son
el responsable etioldgico principal. En segundo lugar, en los paises indus-
trializados el clinico conoce bien la intervencidn etiopatogénica de los
procesos inmunoalérgicos. Sin embargo, no se debe olvidar que en la
edad pedidtrica desempefian un papel no despreciable las alteraciones
estructurales congénitas presididas por las malformaciones. La ecogra-
fia prenatal permite el diagndstico de algunas, como la hipoplasia pul-
monar, los quistes, la malformacién adenomatoidea quistica o el secues-
tro pulmonar, lo mismo que las diafragmdticas (hernia, eventracién
diafragmética).

MALFORMACIONES POR DEFECTO

Dentro del grupo de las malformaciones mayores del aparato respi-
ratorio se incluyen (Cuadro 16.3.1) unas por defecto, como agenesia,
aplasia o hipoplasia, y otras por exceso, en especial el secuestro pulmo-
nar. En la agenesia pulmonar hay ausencia completa de bronquios, tejido
pulmonar y vasos. Aplasia indica falta de tejido pulmonar y vasos, pero
existe un esbozo bronquial. En la hipoplasia hay anomalia del desarrollo
del 4rbol bronquial y el tejido pulmonar existe en cantidad variable.

Agenesia y aplasia pulmonar

Ambos trastomos se distinguen por la ausencia o presencia del esbozo
bronquial. La bilateralidad es excepcional e incompatible con la vida.
Predominan en el lado izquierdo (Fig. 16.3.1) y es mayor la incidencia
en el varén. Es constante la ausencia de la arteria pulmonar, de los ple-
X0s nerviosos (simpatico, parasimpético) y de la pleura parietal. La mor-
fologfa traqueal se altera, tanto por el nimero, como por la morfologia
de los anillos cartilaginosos. El pulmén opuesto es hiperpldsico, com-
pensador y, en ocasiones, anormal en su lobulacién. Si no existen otras
malformaciones suele ser bien tolerada y diagnosticada a raiz de un cua-
dro de infecciones pulmonares de repeticién. Existe una serie de mal-
formaciones asociadas que ensombrecen el prondstico. Puede descubrirse
en una exploracién rutinaria, en un proceso de infeccién aguda o bien por
un cuadro de disnea moderada e intermitente mds acusada al esfuerzo.
La morfologia toracica es normal en el RN, pero en el nifio mayor el hemi-
térax afecto estd reducido de volumen. En caso de infeccién se afiadira
tos y, a veces, expectoracion. A la exploracién se puede comprobar una
disminucion en la amplitud inspiratoria, escoliosis, matidez a la percu-
sién del hemitérax afecto y abolicién del murmullo vesicular. Radiolé-
gicamente se aprecia el desplazamiento del mediastino, corazén y gran-

des vasos hacia el hemitérax afecto, con disminucién de los espacios
intercostales y elevacién del diafragma. El lado sano aparece distendido;
la practica de RM confirmaré el diagnéstico y establecerd la diferencia-
cién entre aplasia y agenesia. La ausencia o hipoplasia de la arteria pul-
monar del lado afecto se evidencia por angio-resonancia o TC con con-
traste. El pronéstico depende de la edad de inicio de la sintomatologfa,
la localizacion de la afeccién, las malformaciones asociadas y la exis-
tencia de sobreinfeccién o lesiones en el lado opuesto.

Agenesias y aplasias lobulares. Son menos frecuentes y pueden
pasar inadvertidas o ser erréneamente calificadas como hipoplasias. Se
asocian anomalfas bronquiales. El diagndstico de imagen suele ser con-
firmatorio. El tratamiento quirtirgico es solamente recomendable en casos
de vascularizacién anémala o por infecciones repetidas de las zonas mal-
formadas.

Hipoplasia pulmonar

Corresponde a una reduccion del tejido pulmonar con disminucién
del niimero de ramificaciones bronquiales o a una diferenciacion insu-
ficiente del parénquima pulmonar. El pulmén es pequefio, pero los bron-
quios principales estdn basicamente conservados (Fig. 16.3.2). Se pre-
senta aislada o asociada a otros defectos como disgenesia renal, o
anomalfas cardiovasculares. Su manifestacion clinica corresponde a infec-
ciones pulmonares de repeticion. La hernia diafragmatica congénita y la
eventracion diafragmitica pueden impedir el desarrollo pulmonar y con-
dicionar la aparicién de hipoplasia.

Tipos de hipoplasia global. a) Sin malformaciones parenquimato-
sas, donde existe disminucién en el nimero de divisiones bronquiales,

Cuadro 16.3.1  Clasificacion de las malformaciones del aparato respiratorio

Por defecto o malformaciones mayores
+ Agenesia. Aplasia. Hipoplasia

Por exceso

Anomalfas de las cisuras

- Lébulos supernumerarios (pulmén en espejo, 16bulo paracardiaco, 16bulo medio
izquierdo)

— Falsas cisuras (I6bulo dcigos)

Secuestros (intralobar y extralobar)

De las estructuras orgédnicas
¢ Triquea
— Traqueomalacia. Anomalias cartilaginosas
— Fistula traqueoesofdgica
» Bronquios
— Broncomalacia. Anomalfas de anillos cartilaginosos
— Atresia segmentaria bronquial. Fistula broncobiliar
— Enfisema lobar. Bronquiectasias congénitas
¢ Pulmén
— Quistes. Malformacién adenomatoidea quistica
* Vasculares
— Fistula arteriovenosa
— Sindrome de la cimitarra
+ Linfaticas
— Linfangiectasias pulmonares

Malformaciones de la caja tordcica




Figura 16.3.1. Esquema de la hipoplasia unilateral (A) y aplasia de
predominio en pulmén izquierdo (B) pulmonares. En la hipoplasia el pulmén
contralateral es de mayor tamaio.

sin alteracién histoldgica importante; b) quistica, con ausencia de estruc-
tura alveolar y anomalias del desarrollo en el sistema bronquial que con-
dicionan la existencia de quistes y bronquiectasias.

Hipoplasias parciales. También pueden ser puras (sin modificacién
parenquimatosa) o quisticas. En ocasiones van asociadas con otras mal-
formaciones; asi, la hipoplasia del pulmén derecho suele formar parte del
“sindrome de la cimitarra” (véase mds adelante) y del “sindrome de Pot-
ter”: agenesia renal, facies peculiar, implantacién auricular baja, junto
con ofros sintomas (véase cap. 10.3).

MALFORMACIONES POR EXCESO

Anomalias de las cisuras. Carecen de importancia y repercusion pato-
16gica. Acostumbran a ser de cuatro tipos: a) variaciones de cisuras nor-
males; b) cisuras que diferencian territorios pulmonares aéreos correspon-
dientes a bronquios ectdpicos; ) cisuras suplementarias limitando territorios
parenquimatosos auténomos, aislados por tejido conjuntivo; y d) falsas
cisuras caracterizadas por una depresién en surco, producida por la impronta
de un vaso y tapizada por cuatro hojas, dos parietales y dos viscerales; esta
tltima modalidad corresponde a la cisura o 1obulo dcigos.

Pulmon en espejo. Es una anomalia excepcional, que puede apare-
cer en los dos lados. El llamado tipo derecho presenta dos 16bulos en el
lado derecho. En el tipo izquierdo, el pulmén presenta dos cisuras y,
por lo tanto, tres 16bulos. Puede ir asociado con anomalias esplénicas,
como el sindrome de Ivemark.

Secuestro pulmonar

Presenta la trfada anatémica “anomalfa vascular, bronquial y paren-
quimatosa”. Se trata de un territorio pulmonar aislado, sin sus conexio-
nes normales; no tiene comunicacion con el sistema bronquial, ni con
la circulacién pulmonar. Estd irrigado por una o varias arterias sistémi-
cas procedentes de la aorta. Existen rastros de 4rbol bronquial, pero sin
relacién con la via bronquial normal. El secuestro extralobar estd situado
fuera del tejido pulmonar. El secuestro intralobar es ms frecuente y estd
constituido por un 16bulo o segmento localizado dentro de los limites de
Ia pleura visceral. El drenaje venoso se hace a la circulacion general (shunt
izquierda-derecha).
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Figura 16.3.2. Secuestro pulmonar situado en la base pulmonar izquierda.
A) Radiologia simple. B) Delimitacion mediante TC. C) Angiorresonancia que
demuestra una arteria sistémica procedente de la aorta (flecha densa) hacia el
secuestro y un drenaje hacia las venas pulmonares (flecha vacia).

Secuestro intralobar. Es una malformacién relativamente frecuente,
hallandose en el 1,8% de las piezas de reseccién pulmonar. Se descubre
casualmente por examen radioldgico o por manifestacion de alguna de
sus complicaciones, como la infeccién o la hemorragia. En el 50% de los
casos se manifiesta en las dos primeras décadas de la vida y, con mayor
frecuencia, a nivel del segmento posterobasal del 16bulo inferior. Gene-
ralmente, se trata de un nifio afecto de una infecciéon pulmonar persis-
tente con episodios de agudizacién o bien neumonias de repeticién, con
mayor frecuencia en las bases pulmonares. Tos, dolor torécico, fiebre y
hemoptisis se presentan de forma variable. A veces cursa de forma asin-
tomdtica 0 monosintomatica (tos rebelde).

Secuestro extralobar, Presenta dos variedades: pulmén accesorio en
conexién con el aparato respiratorio y pulmoén aberrante que no tiene
conexién con el aparato respiratorio y estd incluido en otros tejidos. Suele
ser asintomatico y de diagnéstico fortuito. Se trata de una masa de mor-
fologia redondeada con un pediculo que nace del mediastino y que en su
interior contiene un canal de estructura semejante a la bronquial, que se
une al esofdgo o estémago a través del diafragma. Existen también vasos
de origen sistémico, que nacen de la aorta tordcica o abdominal. Se loca-
liza en el lado izquierdo en el 90% de los casos (el intralobar en el 60%).
Se asocia con mayor frecuencia a malformaciones, como hernia dia-
fragmdtica, dehiscencia pericardica y anomalias vertebrales. El estudio
ecogrifico prenatal puede detectar la malformacion.

Diagnéstico. La radiografia es el primer paso, apareciendo como
una masa densa, localizada en la base pulmonar. Si contiene aire ofrece
un aspecto quistico, incluso con la presencia de algtn nivel liquido. La
prictica de una TC con contraste puede evidenciar el vaso aberrante. Con
la broncoscopia y broncografia no se obtienen datos de valor: el contraste
no penetra en las zonas del secuestro, salvo en las raras ocasiones en que
hay una comunicacién con el drbol bronquial por infecciones previas. La
angio-resonancia permite establecer el diagndstico exacto, conocimiento
que es de gran ayuda para el momento operatorio. L.a vascularizacién
an6mala del secuestro se visualiza bien con eco-Doppler, ya que permite
ver la arteria aberrante (Fig. 16.3.2).

Tratamiento, Para la cirugia debe recordarse la gran variabilidad de
la vascularizacion aberrante que puede existir. Aunque la arteria andmala
no se visualice, 1a ausencia de irrigacién de la zona sospechosa debe
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ser siempre considerada como signo de probabilidad. Se deben resecar
todos los casos, incluso los asintomdticos, para evitar complicaciones, si
bien se han detectado pacientes en los que el secuestro ha disminuido y
es bien tolerado.

ANOMALIAS DE LAS ESTRUCTURAS ORGANICAS

Como se indic6 en el cuadro inicial, pueden verse implicadas diver-
sas estructuras: triquea, bronquios, pulmén, vasos y linfaticos.

Traqueomalacia

Se trata de una debilidad anatémico-funcional de la pared bronquial
o traqueal, por lo que se usa también el término de disquinesia o dis-
funcién traqueobronquial. No es mds que una exageracion de un fené-
meno fisiolégico, perturbando con ello la ventilacién y la eficacia del
reflejo de la tos, ya que con la espiracidn forzada o la tos el calibre tra-
queal puede disminuir en un 50%. La discinesia traqueal puede definirse
como una disminucién del calibre espiratorio superior a la mitad de su
calibre inicial, lo que produce €l colapso brusco antes de finalizar la espi-
racién, adoptando la luz traqueal una morfologia de “cuarto de luna”. En
estas condiciones, el nifio emite un ruido anormal o estridor. Puede ser
secundaria a alteraciones funcionales o bien por displasia cartilaginosa.
En ocasiones se tratard de anomalias vecinas o secuelas de procesos qui-
rirgicos regionales. En la mitad de los casos se inicia la sintomatologia
durante el periodo de la 16* a la 28° semanas de vida intrauterina. En el
50% restante aparece entre los 2 y los 12 meses, generalmente con oca-
sién de una infecci6n respiratoria comin. El estridor casi siempre es espi-
ratorio, rara vez se aprecia en ambos tiempos de la respiracion y excep-
cionalmente en la inspiracién. Suele existir tos rebelde y a veces crisis
de cianosis durante las comidas, atribuibles a la compresién traqueal por
el bolo alimenticio. Secundariamente aparecen manifestaciones bronco-
pulmonares e incluso episodios de bronquitis disneizante. Diagndstico.
La alteracion traqueal puede ponerse en evidencia practicando radiogra-
fias en inspiracién y espiracion, asi como las alteraciones secundarias
pulmonares variables segiin el grado de las complicaciones infecciosas.
Para establecer el diagndstico diferencial puede ser necesaria la bron-
coscopia. Evolucion. Es favorable en el curso del primer afio de vida,
pero rara vez existen casos desfavorables que cursan con crisis de apnea
graves. El prondstico est en funcion de las anomalias asociadas y de la
propia intensidad del defecto anatémico. Tratamiento. Se basa en la fisio-
terapia respiratoria, profilaxis de las infecciones respiratorias y precau-
ciones durante las comidas. Es similar al del estridor laringeo congé-
nito (véase cap. 16.7). En ocasiones puede ser necesaria la instrumentacién
quinirgica, bien efectuando una pexia traqueal, bien con la colocacién de
endoprétesis a nivel traqueal, mediante broncoscopio.

Broncomalacia

Corresponde a variables alteraciones anatémicas de la pared bron-
quial, congénitas, adquiridas o bien por retraso en la maduracién del car-
tilago. Existe un colapso excesivo de las paredes bronquiales en la espi-
racion (en los primeros momentos), en la que el bronquio se aplana de
forma transversal, en lugar de cerrarse en forma concéntrica. Un tras-
torno similar se puede producir por compresién extrinseca (adenopatias,
vasos anémalos, etc.), o bien por obsticulos localizados en la propia
luz bronquial (granulomas, tumores, cuerpo extrafio). Sintomatologia. Se
manifiesta clinicamente por tos espasmédica, crisis de bronquitis obs-
tructiva e infecciones respiratorias frecuentes. Radiolégicamente se obser-
van trastornos de la ventilacién y refuerzo de la trama bronquial, aunque
en ocasiones la radiologia es completamente normal. Complicacién fre-
cuente son las bronquiectasias y la consiguiente sobreinfeccién de las
mismas. En el RN puede obligar a la instauracién de ventilacién asistida.
Prondéstico y tratamiento. Son béasicamente superponibles a lo indicado
antes para la traqueomalacia. La corticoterapia no estd indicada més que
en casos de intensa inflamacién objetivada por broncoscopia.

Atresia, estenosis y fistula traqueobronquial
La agenesia traqueal es incompatible con la vida, La estenosis tra-
queal congénita puede afectar desde dos segmentos hasta toda su longi-

tud. El desarrollo de las técnicas quiriirgicas reconstructoras laringotra-
queales permite que estos enfermos puedan ser decanulados y aumenten
su supervivencia.

Atresia. Es una solucion de continuidad de un bronquio; la forma
mas frecuente es la que afecta a un segmento bronquial (agenesia bron-
quial segmentaria). La extremidad proximal es un saco ciego, sin comu-
nicaci6n con el territorio pulmonar correspondiente. Més alld de la zona
atrésica el bronquio es quistico y lleno de moco. El pulmén es hipo-
pldsico. La localizacién mas frecuente es en el 16bulo superior izquierdo,
preferentemente afectando al segmento apicodorsal. Es de origen con-
génito, por un trastorno.en el desarrollo embrioldgico entre la 42 y 62
semanas. Los bronquios distales a la atresia y el parénquima alveolar
son normales; paulatinamente el aire penetra en el segmento excluido
por los segmentos vecinos, ventilados normalmente, ocasionando la
retencion progresiva de aire con la consiguiente distensién alveolar. E1
drenaje de la secrecién mucosa bronquial no puede suceder, por lo que
existe una retencion de secreciones. En el examen radiolégico apa-
rece una imagen radiodensa (mucocele) dentro de la hiperclaridad pul-
monar. Se infectan con frecuencia. TC o RM definen anatémicamente
la atresia.

Estenosis bronquial. Cuando es congénita, puede obedecer, tanto
a la existencia de una compresion extrinseca, como a una lesién intrin-
seca. La existencia de una anomalfa intrinseca de la pared bronquial es
excepcional: puede tratarse de un diafragma que ocluye un bronquio prin-
cipal. La posibilidad de una compresién extrinseca es mucho mds fre-
cuente y, en general, es de origen vascular. La presentacion de esteno-
sis bronquial sin causa extrinseca presupone una alteracién de base en el
soporte cartilaginoso: anillos cartilaginosos incompletos, malformacién
de los mismos o la secuela de un cuadro inflamatorio local prolongado.
La estenosis provoca la aparicién de infecciones repetidas del tracto res-
piratorio, con la aparicién de bronquiectasias y trastornos de la funcién
respiratoria, confirmandose por broncoscopia y broncografia. El trata-
miento es quirtrgico,

Fistula traqueobronquial. Es consecuencia de un fallo en el de-
sarrollo del tabique esofégico-respiratorio (canal traqueobronquial) den-
tro del intervalo que va desde la cuarta a la sexta semanas de desarrollo
embrionario. Presenta distintas formas cuyas manifestaciones clinicas
obedecen principalmente a la aspiracion de material alimentario extrafio
en el interior del 4rbol bronquial. La atresia esofdgica, asociada o no a
fistula, provoca de manera tipica la presentacién de neumonias, atelec-
tasias 0 ambos procesos. La neumonia aspirativa es més grave a nivel de
los segmentos apical y posterior del 16bulo superior derecho y del seg-
mento superior del 16bulo inferior derecho.

Fistuia broncobiliar. Con sintomatologia similiar a la anterior, la
endoscopia confirma esta grave y rara anomalia, que requiere tratamiento
quirdrgico.

Enfisema lobar congénito

Es una de las causas de trastorno respiratorio en los primeros meses
de vida, cuya importancia radica en su frecuente gravedad de ser la mal-
formaci6n pulmonar mds frecuente.

Etiopatogenia. El origen de los trastornos es el enfisema obstruc-
tivo existente en un I6bulo pulmonar, que actia perturbando también
los 16bulos sanos, ya que la enorme expansion del primero dificulta la
expansién de los segundos, asi como la circulacién venosa de retorno y
la funcién cardiaca. Este trastorno no depende de ninguna de las varia-
das neumopatias, infecciosas o no, conocidas en el RN, no se puede
demostrar aspiracién, infeccién, cuerpo extrafio, etc., ni siquiera la bron-
coscopia ha evidenciado estenosis orgénica o tumoral. Aparentemente
no existe un factor causal evidente, aunque se admite que segmentos
cartilaginosos bronquiales anémalos se aplastan en la espiracion, efec-
tuando un mecanismo de valvula, de modo que el aire consigue pene-
trar en la inspiracién, pero no salir en la espiracion, quedando acumu-
lado en el I6bulo correspondiente, cuya tensién aumenta progresivamente.
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Figura 16.3.3, A) Enfisema lobar congénito. B) Imagen radioldgica comparativa con el enfisema lobar valvular por cuerpo gxlraﬁo.

En algunos casos se puede admitir un mecanismo parecido puesto en
marcha por un vaso anémalo, pliegues de mucosa o un tapén mucoso.
Asociada a esta alteracion pueden existir anomalias del tejido elastico
del pulmdn, aunque no haya sido demostrada una deficiencia franca del
mismo.

Sintomatologia. Se trata de RN (a veces lactantes pequefios) que pre-
sentan un cuadro de insuficiencia respiratoria grave, con taquipnea y cia-
nosis; la exploracién muestra signos indudables de insuflacion y atra-
pamiento aéreo en un hemitérax inmévil, hipersonoridad a la percusién,
desviacion del mediastino al lado opuesto y, por auscultacién, disminu-
ci6n del murmullo vesicular. Estos sintomas son orientadores, pero no
patognomdnicos; a veces hay signos sobreafiadidos (sobre todo en la aus-
cultacién), dificultando aiin mds el diagnéstico, que es funcién inicial-
mente de la radiografia. Sélo ha sido descrito en los 16bulos superiores
de ambos lados y en el 16bulo medio (zona de hiperclaridad), con estruc-
tura pulmonar conservada, ensanchamiento de los espacios intercostales,
aplanamiento del diafragma, desviacion del mediastino hacia el lado
menos claro con hernia a través del mediastino anterior, tridngulo basal
como consecuencia de la compresion de los 16bulos adyacentes y dismi-
nucién de los movimientos respiratorios (a radioscopia) en el lado afecto
(Fig. 16.3.3). Al inicio, si la obstruccién no permite el drenaje de las secre-
ciones bronquiales, se aprecia imagen densa.

Diagnostico. Es facil con los datos resefiados (hiperaireacién de un
hemitdrax, broncoscopia negativa); el diagndstico diferencial se esta-
blece con el neumotdrax, quistes pulmonars congénito y adquirido, pul-
mén poliquistico, malformacién adenomatoidea quistica, enfisema com-
pensador, enfisema obstructivo adquirido.

Tratamiento. La lobectomia del 16bulo afecto es la solucion en la
mayoria de los casos. En algunos enfisemas secundarios a procesos infla-
matorios intrabronquiales, sobre todo en prematuros intubados, el trata-
miento cortisénico puede ser curativo.

Quistes pulmonares

Los quistes congénitos de pulmén son muy raros y pueden producir
cuadros de dificultad respiratoria en el RN. Se trata de formaciones con
una pared especial, que les limita o separa del parénquima pulmonar. Pue-
den contener liquido y aire, o los dos elementos, y a veces estdn en comu-
nicacién con el arbol bronquial. Pueden ser solitarios (uniloculados o
multiloculados) y multiples, incluyendo la malformacién adenomatoide
quistica y las formaciones quisticas adquiridas: neumatoceles postinfec-
ciosos, sindrome de Mikity-Wilson y displasia broncopulmonar. Tam-
bién se han dividido los congénitos, seglin contengan en el recubrimiento
interno células broncogénicas, alveolares o celularidad mixta. En la pared
del quiste puede observarse al microscopio la presencia de cartilago o
musculo liso y, ocasionalmente, tejido fibroso. Las células de reves-
timiento son generalmente de tipo cuboideo o aplanado, pudiendo no pre-
sentar cilios.

Sintomatologia. Suele ser proporcional a la intensidad del atrapa-
miento de aire en el interior del quiste o quistes. Con la presencia de un
solo quiste, si crece rdpidamente se presentard una clinica de dificultad
respiratoria grave, que colocaré en situacion critica al nifio. Los quistes
menores, con poco atrapamiento de aire y progresion lenta, suelen mani-
festarse con una clinica insidiosa. No es frecuente que un quiste se infecte
durante el periodo neonatal, pero ocurre a menudo en otros periodos de
la infancia. Los signos clinicos del RN con un gran quiste congénito son
bastante similares a las manifestaciones clinicas del enfisema lobar con-
génito. Los ruidos respiratorios estan disminuidos. Se aprecia timpanismo
a la percusion. Los tonos cardiacos estdn apagados. El quiste pulmonar
no se suele asociar a otras anomalias.

Diagnadstico. El prenatal se efectia con la ecografia abdominal para
control de la gestacion. Con esta misma técnica se debe seguir su evo-
lucién, incluso en el periodo postnatal. La imagen radiolégica del quiste
pulmonar es una hiperclaridad de morfologia ovalada o redonda, que pro-
voca compresion de los 16bulos no afectados y desviacion del corazén al
hemitérax contrario. Puede objetivarse la presencia de una fina y delgada
pared. La presencia de tabiques sugiere el tipo multilobar del quiste soli-
tario. La existencia de un nivel hidroaéreo indica la infeccién del quiste.
La TC perfecciona el diagnéstico (Fig. 16.3.4).

et a

Figura 16.3.4. Quiste aéreo pulmonar. A) Tomografia convencional. B) En
tomografia computarizada.
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Tratamiento. Reseccion quirirgica del Iobulo afectado, exceptuando
los casos en que por control ecografico postnatal se detecte la reduc-
cién o desaparicién. Como procedimiento de emergencia puede ser ttil
el drenaje del quiste mientras se prepara la intervencién.

Malformacién adenomatoidea quistica

Se considera como una variable de la enfermedad quistica congénita,
consecutiva a un trastorno del desarrollo embrionario, cuya alteracién
afecta a bronquiolos y espacios alveolares, adoptando el tejido pulmonar
de la zona un aspecto quisticoadenomatoso. Sigue en frecuencia al enfi-
sema lobar.

Anatomia patoldgica. Pueden distinguirse tres tipos: 1) dentro de la
miasa del tejido anémalo existen midltiples quistes a tensién de tamafio supe-
rior a los 2 cm de didmetro, tapizados por tejido cuboide o columnar, sin
restos intercalados de tejido pulmonar normal; 2) quistes de diverso tamafio,
pero mds reducidos que los del tipo 1 y entre los cuales existen alvéolos
normales, asi como quistes todavia sin insuflar; 3) masa sélida bien limi-
tada en relacion al parénquima vecino y compuesto por malformacién ade-
nomatoidea quistica o estructura bronquial revestida por epitelio. El cre-
cimiento de la masa durante la vida intrauterina puede provocar hipoplasia
del parénquima vecino, por lo que se han efectuado algunos intentos de
exéresis quirdrgica de la masa adenomatoidea durante la vida fetal.

Manifestaciones clinicas. Se suelen iniciar en el momento del naci-
miento, aunque pueden presentarse con posterioridad dentro del primer
afio de vida, y se conocen casos no manifestados clinicamente hasta la
edad adulta con motivo de sobreinfecciones del proceso o descubiertos
durante una revision. Los signos clinicos iniciales corresponden a un dis-
trés respiratorio progresivo que se intensifica a medida que va insufln-
dose la zona malformada. También puede ser detectada con la ecogra-
fia que controla la gestacion.

Diagnostico. La exploracién radiolégica descubre una zona dis-
tendida, a tension e hiperclara, que puede persistir durante mucho tiempo
o, por el contrario, presentar signos de insuflacion con desviacion del
mediastino y colapso pulmonar periférico, semejante a la imagen del enfi-
sema lobar congénito. La TC permite visualizar los quistes. El tipo 3 se
manifiesta radiolégicamente como una masa densa homogénea. No pre-
senta una localizacién preferente, asentando igual en vértices que en bases.
El diagnéstico diferencial se efectuard con enfisema lobar congénito,
enfermedad quistica congénita y hernia de Bochdalek.

Tratamiento. Serd quirdrgico y la urgencia estard condicionada
por el grado de distrés, como en el enfisema lobar congénito. Los casos
diagnosticados prenatalmente deben ser controlados y postponerse su
tratamiento hasta después del nacimiento. En algunos casos provocan
hydrops fetalis, que condicionan la muerte del feto. La cirugfa fetal en
alguno de estos casos extremos se ha demostrado eficaz.

Malformaciones vasculares

Fistula arteriovenosa pulmonar. Existe una conexion intrapulmo-
nar directa entre la vena y la arteria pulmonares sin un lecho capilar entre
ambas. A pesar de ser una alteracién de naturaleza congénita no siempre
se diagnostica precozmente.

Sindrome de Ia cimitarra. Anomalia congénita compleja, a la alte-
racion vascular (drenaje venoso del pulmoén derecho a la vena cava infe-
rior) se suman hipoplasia pulmonar y dextroposicién cardiaca. Se des-
cribe como alteraci6n aislada pulmonar o asociada a otras malformaciones
pulmonares (secuestro pulmonar, alteracién de la lobulacién pulmonar,
bronquios accesorios), cardiacas (comunicacién interauricular e inter-
ventricular, persistencia del conducto arterioso, estenosis pulmonar), vas-
culares (hipoplasia de la rama derecha de la arteria pulmonar) y otras
de diversa localizacién, como hernias, hemivértebras, alteraciones rena-
les o diafragmaticas. Clinica. Consiste en manifestaciones respiratorias
recidivantes, junto a las propias de la cardiopatfa asociada y a la del grado
de hipoplasia pulmonar. Diagnéstico. La radiografia de térax en posicion
anteroposterior suele facilitarlo: sombra paralela al perfil derecho del

corazon que semeja una espada turca o cimitarra, de donde proviene su
nombre. En casos dudosos la TC permite visualizar anomalias bronquiales
asociadas. La angio-resonancia es fundamental para descubrir otras alte-
raciones del retorno venoso, su grado y la posible asociacién de ano-
malfas cardiovasculares. Tratamiento. La intervenci6n quirirgica estara
en relacion con la clinica (infecciones pulmonares recidivantes) y las ano-
malias asociadas.

Linfangiectasia pulmonar congénita, Es debida a un desarrollo
embrionario anémalo del sistema linfético del pulmén que, por causa des-
conocida, altera su evolucién alrededor de la 16.2 semana de gestacion,
en tanto que el resto del parénquima pulmonar sigue su desarrollo nor-
mal. Otra teorfa sitia la lesién en los colectores linfaticos mediastini-
cos y del sistema venoso braquiocefélico. Suele presentarse en dos for-
mas: a) microquistica, con amplia diseminacion de las lesiones y cavidades
quisticas de tamafio no superior a 5 mm de didmetro, intercomunicadas
entre s{ por una red linfatica subpleural dilatada; b) forma no quistica,
aunque existen numerosas cavidades linfdticas dilatadas a nivel del tejido
conectivo, generalmente vacias (a veces contienen una sustancia acidé-
fila, hematies y linfocitos) y sin comunicacién con vasos o bronquios.
Sintomatologia. Aparece en ¢l momento del nacimiento o poco tiempo
después: dificultad respiratoria con polipnea, cianosis progresiva y posi-
bles crisis de apnea, que conducen al exifus en muclios casos durante los
primeros dias de vida. En la mitad de los pacientes se trata de una lesién
aislada, pero puede asociarse a otras malformaciones (labio leporino, car-
diopatia congénita) y linfangiectasias en otros 6rganos. La exploracion
del aparato respiratorio es anodina y la auscultaci6n cardiaca, negativa,
si no existe malformaci6n asociada. Diagndstico. Radiolégicamente apa-
rece una imagen reticulonodular bilateral, correspondiente a los linfati-
cos pulmonares dilatados y quisticos. Ocasionalmente predomina un
patrén radiolégico de enfisema pulmonar. Las infecciones respiratorias
complican el cuadro de los pacientes, con dificil supervivencia pasado el
periodo neonatal. Tratamiento. Se aplicarén medidas sintomaticas, igual
que para paliar las complicaciones.

Bronquiectasias congénitas. Consultar el capitulo 16.16.

Maiformaciones de la caja toracica

Cuando se estudian las malformaciones congénitas del aparato res-
piratorio se suele hacer referencia a los érganos respiratorios intratora-
cicos; sin embargo, es importante incluir las que afectan a las paredes del
tdrax por su repercusion sobre la mecéanica ventilatoria. Pueden afectarse
las diferentes estructuras de esta mal llamada jaula tordcica: osteocarti-
laginosas, musculares, de la placa motora, del sistema nervioso o por
mecanismos etiopatogénicos inciertos (Cuadro 16.3.2).

Enfermedades osteocartilaginosas. Las anomalfas de huesos, car-
tflagos y musculos del térax, deterioran la ventilacion, por alteracion mecé-
nica y disminucién del volumen de la caja tordcica. Se reconocen de manera
inmediata, siendo susceptibles de reparacion quirtirgica en algunos casos.
Pueden distinguirse los cuadros siguientes, casi todos ellos de extrema
gravedad: distrofia tordcica asfixiante (sindrome de Jeune) (Fig. 16.3.5A),
sindrome de Ellis-Van Creveld, enanismo tanatoférico, acondrogénesis,
acondroplasia homocigética, forma grave de osteogénesis imperfecta,
hipofosfatasia grave, displasia espondilotorécica y el llamado sindrome
de las fisuras costales (micrognatia, malformacion de los cartilagos tra-
queales y piel redundante). Presentan dificultad respiratoria leve el ena-
nismo metatropico, osteopetrosis, picnodisostosis, trisomia 18, sindrome
de Hallerman-Streiff, esternén bifido y anomalias costales aisladas. Mani-
festacion clinica. Es variable e inespectfica. En el momento del nacimijento
aparece una dificultad respiratoria de curso progresivo. Morfol6gicamente,
la caja tordcica es estrecha, con escasa movilidad, marcado tiraje y res-
piracién exclusivamente abdominal (diafragmatica). Las formas modera-
das presentan menos datos, evidenciandose tinicamente con un cuadro de
taquipnea persistente. Las infecciones del tracto respiratorio son una ame-
naza constante para la vida de estos pequefios. La muerte sobreviene incluso
ante minimas infecciones del tracto respiratorio superior, abocando a una
muerte por asfixia, debido a la obligada respiracién nasal del RN, recor-
dando que las anomalias de crecimiento de 1a caja toracica in utero con-



Cuadro 16.3.2.  Anomalias congénitas de la caja fordcica con repercusion
respiratoria (K. Rodriguez-Lopez)

Enfermedades osteocartilaginosas
» Displasias toricicas
- Evidentes en el RN
- Acondrogénesis. Displasia tanatéfora
- Displasia disegmentaria. Acondroplasia homocigota
- Osteocondrodisplasia punctata recesiva
- Displasia tordcica con polidactilia
- Sindromes de costillas cortas (Saldino y otros)
- Displasia condroectodémnica (Ellis-Van Creveld)
- Displasia tordcica asfixiante (Jeune)
- Displasia tordcica progresiva con extremidades cortas
- Displasia. diastréfica. Displasia paraestrematica
- Displasia metafisaria tipo Jansen
- Displasia espondiloepifisaria tipo Spranger-Wiedemann
- Displasia tordcica inicialmente poco evidente
- Displasia metatropica. Displasia mesomélica (tipo Robinow)
- Condrodisplasia punctata dominante, etc.
Disostosis
— Defectos 6seos vertebrales, costales, esternales
- Defectos espondilocostales. Sindrome oculovertebral
- Sindrome cerebrocostomandibular
Distrofias 6seas tordcicas
— Cromosomopatias
- Sindromes de Down, Edwards, Turner, etc.
- Metabolopatias
- Hipofosfatasia. Raquitismo congénito
- Mucopolisacaridosis. Homocistinuria

Miopatias

+ Ausencia congénita de misculos
— Simple. Sindrome de Poland. Sindrome de la triada (prune belly)
- Hipoplasia muscular generalizada

Distrofias musculares

— Congénita. Tipo Duchenne

- Tipo Landouzy-Déjerine

Miotonias

— Distrofia mioténica de Steinert

- Miotonia condrodistréfica (Schwartz-Jampel)
Miopatias congénitas estructurales

— Nemalinica. Miopatia del niicleo central

- Miotubular. Mitocondrial, etc.

Miopatias metabélicas

— Glucogenosis. Déficit de carnitina

Enfermedades del conectivo
» Congénitas

— Sindrome de Marfan y de Ehlers-Danlos

— Osteogénesis imperfecta. Fibrogénesis imperfecta
Enfermedades de la placa motora
* Miastenias congénitas

— Neonatal transitoria. Congénita persistente

- Familiar infantil. Déficit de acetil-colinesterasa
Enfermedades neurologicas
« Arrofia muscular espinal

- Forma grave de Werdnig-Hoftmann y variantes
« Otras

— Sindrome de Prader-Willi

- Mielopatia transversa connatal

— Sindrome de hiperpirexia y miopatia

llevan una hipoplasia pulmonar bilateral por disminucién del nimero de
conductos alveolares y alvéolos. La radiologia confirma el diagndstico.
Para otros datos, véase el capitulo 24.3.

Fallo de fusion esternal. Es debido a la falta mds o menos extensa
de la fusion de los dos esbozos esternales primitivos. Se asocia a otras
malformaciones, como hernia pericérdica, hernia o eventracién dia-
fragmatica, defectos de la pared abdominal, anomalias de los vasos adr-
ticos, coartacion de aorta, comunicacion interventricular, dextrocardia
y displasia de pabellones auriculares. La separacién completa de las ban-
das esternales permite la protrusion de las estructuras cardiovasculares
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Figura 16.3.5. Deformidad toricica en los sindromes pediatricos. A) Sindrome
de Jeune, B) Sindrome de Poland.

subyacentes, recibiendo el nombre de ectopia cordis, generalmente aso-
ciada a malformaciones del corazon. Los defectos o hendiduras parcia-
les superiores son mds frecuentes, y en ambos se palpan facilmente las
pulsaciones de los grandes vasos. Se aconseja la reparacién quirdirgica
precoz para proteger las estructuras vasculares de los posibles trauma-
tismos. La radiologfa es muy evidente; los extremos internos de las cla-
viculas estan muy separados, faltando [a sombra normal del manubrio
esternal, con un ensanchamiento del mediastino anterior. Los defectos de
fusion inferiores suelen asociarse a otras malformaciones, tales como
anomalias de la pared abdominal, diafragma y corazén.

Pectus excavatum, En esta frecuente malformacién el esternén se
hunde hacia la columna vertebral, quedando el manubrio esternal en su
posicién correcta, La deformacion se inicia en el punto de unién de éste
con el cuerpo del esternén. La depresion médxima se localiza a nivel de
la unién xifoidea, pudiendo el apéndice xifoides adoptar posiciones dife-
rentes y estando también muy deformados los cartilagos costales supe-
riores. Puede ser evidente en el RN, o iniciarse cuando el nifio tiene ya
varios meses de edad. Sintomatologia. Estos pequefios adoptan una pos-
tura cifética asociada o no a un marcado descenso de los hombros en los
casos graves y pueden presentar cierto retraso de crecimiento. El abdo-
men parece voluminoso en los casos en que existe retraccion del apén-
dice xifoides. Durante la inspiracion el 4ngulo manubrioesternal se exa-
gera. Radiolégicamente se presenta un ensanchamiento de la caja tordcica
en su didmetro transverso y una disminucion en el anteroposterior (Fig.
16.3.6B). Muchos casos tinicamente plantean un problema de tipo esté-
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Figura 16.3.6. Deformidades mds frecuentes de la caja toil:écic’a.rAi) Pectus
carinatum. B) Pectus excavatum (Cruz M, Bosch J, 1998).

tico, con escasa repercusion en la funcién cardiorrespiratoria, pero a veces
hay infecciones de repeticién y bronquiectasias. Se han descrito formas
familiares y suele asociarse al sindrome de Marfan. Tratamiento. La indi-
cacién quirdrgica dependerd de la deformidad progresiva, los trastor-
nos de la funcién cardiorrespiratoria y la rotacién de las estructuras medias-
tinicas, sin olvidar las implicaciones psicolégicas.

Térax en pichdn, De presentacién menos frecuente que el anterior,
el esternén es prominente y oblicuo hacia abajo y adelante, con lo que se
aumenta el didmetro anteroposterior del térax, exagerdndose en la inspi-
racién profunda y presentando al mismo tiempo una depresién medioxi-
foidea (Fig. 16.3.6A). En ausencia de malformaciones internas, las reper-
cusiones pulmonares son minimas. Correccion guiriirgica. S6lo se efectia
por razones estéticas.

Cifoescoliosis. La presentacién de malformaciones vertebrales aler-
tard acerca de la presencia de alteraciones a otros niveles, preferentemente
a nivel pulmonar (agenesia pulmonar) y de eséfago (atresia de eséfago,
megaes6fago). La coexistencia de hemivértebras, asociadas o no a la age-
nesia costal, ocasionara el desarrollo de una cifoescoliosis secundaria.
Otros procesos que pueden ser causa de la misma son el sindrome de Mar-
fan, amiotonia congénita, sindrome de Klippel-Feil, etc. Sea cualquiera
su origen (véase el capitulo de Ortopedia pedidtrica), si la cifoescoliosis
es de cierta intensidad, favorece las infecciones broncopulmonares, reper-
cutiendo en la funcién respiratoria hasta producir un cor pulmonale.

164 Patologia

otorrinolaringologica. Otitis
P. Clarés, M. Cruz-Herndndez

La otorrinolaringologfa pediatrica no parece ser para la mayoria una
especialidad en el sentido histérico, sino més bien un conjunto de sabe-
res especificos en el que coinciden el otorrinolaringdlogo v el pediatra,
cada uno con sus técnicas y conocimientos concretos, con el objeto de
mejorar el estudio, diagndstico y tratamiento de aquellos procesos que
tienen en la edad pedidtrica peculiaridades evidentes. La Sociedad Espa-

Otras malformaciones de la pared toricica. La displasia espondi-
locostal (malformaciones miltiples de costillas y columna vertebral) puede
ser lo suficientemente grave como para ocasionar la muerte por altera-
cién cardiorrespiratoria en los primeros aiios de vida. En el sindrome de
Pierre Robin pueden presentarse defectos de osificacion de las costillas,
con seria repercusion respiratoria, aparte de la intensa retraccién subcos-
tal por la obstruccidn respiratoria alta, En el sindrome de Poland (ausen-
cia del pectoral mayor y sindactilia), se asocian anomalfas costales (Fig.
16.3.5B). La agenesia costal afecta primordialmente a las costillas I, XI,
y XII, lo que a veces puede provocar la aparicién de una hernia de pul-
mon. Se asocia a veces con hemivértebras y cifoescoliosis. La eventual
dificultad respiratoria mejora con el crecimiento. Sélo en muy pocos casos
se plantea la posibilidad de reparacion quirirgica mediante injerto, pero
puede tratarse de una urgencia quirdrgica en el RN.

Otros procesos con repercusion respiratoria. Diversos sindro-
mes respiratorios estan originados por parologia malformativa de otros
drganos, tales son los casos de la fisura palatina y el sindrome de Pierre
Robin (véase capitulo 15.5 de Enfermedades de la boca). La patologia
del diafragma se estudia junto con las malformaciones del tubo diges-
tivo (véase cap. 15.4).
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fiola de Otorrinolaringologia y Patologia Cervicofacial, siendo conscientes
de esta evolucion, ha creado una seccién de Otorrinolaringologia Pedia-
trica, con entidad propia y para el avance y desarrollo de esta superes-
pecializacion. Este capitulo ofrece los aspectos clinicos, diagnésticos y
terapéuticos, de los procesos patolégicos del drea otorrinolaringol6-
gica, destacando Unicamente los de mayor interés pedidtrico. Estas afec-
ciones, unidas a los trastornos digestivos agudos, son las més frecuentes
en el nifio, en especial en la primera infancia. De ahi que no deban faltar
en un libro de pediatria, sin entrar en los aspectos mds especializados
de su patologia. En capitulos aparte se expone lo concerniente a sinusi-
tis, apnea obstructiva del suefio y patologia de la laringe.

RECUERDO FISIOLOGICO

El anillo de Waldeyer esté integrado por varias formaciones linféticas
situadas en la nasofaringe y orofaringe (Fig. 16.4.1), con una topografia
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Figura 16.4.1, Topografia de la faringe, 1) Nasofaringe. 2) Orofaringe,
3) Hipofaringe.

bien definida: la amigdala faringea (amigdala de Luschka o vegetaciones
adenoideas), amigdalas tubdricas, amigdalas palatinas y amigdala lingual
y, ademds, una serie de foliculos linfoides situados en la submucosa farin-
gea de forma irregular. Forman parte, con el apéndice y los foliculos ente-
rales de Peyer, del sistema linfocitario de las mucosas (MALT). Los més
genuinos representantes de todo el anillo son, sin duda, las amigdalas pala-
tinas y la faringea o adenoides, formaciones que juegan un importante
papel en la patologia de la edad infantil. La observacién clinica habitual
de la hipertrofia de estas formaciones cuando hay una infeccién local y el
aumento de las afecciones respiratorias bajas tras la amigdalectomia indu-
cen a pensar en la funcién inmunolégica. Por otra parte, se conoce el papel
primordial de los linfocitos y todas las formaciones linfoides del orga-
nismo en la defensa especifica antiinfecciosa. Siendo las amigdalas y vege-
taciones adenoideas unas formaciones linfaticas, pronto fueron incluidas
entre los 6rganos inmunocompetentes. Su situacion anatémica y su agru-
pacién dan la impresién de que forman parte de un conjunto funcional
més especializado, distinto del resto de otras formaciones linfoides, posi-
blemente la produccidn a este nivel de IgA secretoria, principal factor en
la primera defensa de las mucosas, sin olvidar la funcién mucociliar, la
filtracién y los mecanismos reflejos (espasmo, tos, estornudo).

Amigdalas y adenoides se encuentran hipertrofiadas, en grado muy
variable de unos nifios a otros y en distintas épocas, para alcanzar su
méximo tamafio entre los 4 y 10 aflos, sobre todo hacia los 6 afios, aun-
que en los lactantes producen mayores repercusiones en la dindmica de
la respiracion y del moco, en parte por la falta de aprendizaje para la res-
piracién bucal. Esta situacién fisiolégica y la frecuente infeccién de estos
6rganos es causa diaria de preocupacién de médicos y familiares, que
pueden catalogar como bronquitis los ruidos respiratorios de moviliza-
cién de moco y sobrevalorar también estas hipertrofias, que son pro-
pias de la edad y de su funcién. Contrapunto de esto es la ausencia o
pequeriez de ambas formaciones en los nifios afectos de inmunodefi-
ciencias que, ante los estimulos antigénicos bacterianos, no responden
con el aumento de tamafio de sus amigdalas. Los efectos derivados de la
situacidn anatémica, unos mecénicos y otros infecciosos por contigtiidad
y, en consecuencia, los criterios terapéuticos, son distintos en ambas for-
maciones (amigdalas y adenoides), por lo que se suelen estudiar por sepa-
rado, aunque en la practica son muy frecuentes las afecciones globales
de las vfas respiratorias altas, que responden como un todo a muchas agre-
siones y dan iguales repercusiones locales y generales.

PATOLOGIA FARINGEA

Faringitis

En nuestro medio es un diagnéstico infravalorado. Por una parte,
un grupo importante de inflamaciones de la garganta va acompafiada
de rinitis, o laringitis, englobdndose en consecuencia dentro de las rino-
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faringitis o faringolaringitis, generalmente de etiologia viral. Por otro
lado, los restantes casos van unidos a la tonsilitis o amigdalitis, diag-
ndstico que se prodiga mds, aun a riesgo de olvidar que toda la estruc-
tura faringea est¢ inflamada por bacterias, virus o bien, mas rara vez, por
hongos. Los agentes causales son, por tanto, los mismos citados a pro-
pdsito de las amigdalitis, desde los méds conocidos, como el Streptococ-
cus beta hemolitico, hasta los més recientes, como Legionella pneumo-
phila o Corynebacterium haemolyticum, El pediatra utiliza ms el término
de faringitis para los ninos y adolescentes, en los que las amigdalas han
sido extirpadas o bien estdn atrofiadas, con pérdida de su protagonismo
en el cuadro clinico y a veces modificindolo para dificultar el diagnés-
tico. As{ ocurre, por ejemplo, en la mononucleosis de los pacientes sin
amigdalas. Interesa ante todo advertir que la faringitis aguda, con el sin-
toma dolor de garganta como mds llamativo, tiene las mismas implica-
ciones prondsticas y terapéuticas que las amigdalitis. Puede ser, igual-
mente, puerta de entrada de otros procesos, como la fiebre reumatica.

En los adolescentes no hay que olvidar la faringitis por tabaco, mari-
huana y gonococo (fellatio).

Tratamiento. Aparte de las medidas sintomdticas, se basard en peni-
cilina y otros betalactdmicos. La resistencia a estos firmacos puede ser
debida a infeccién por Bacteroides fragilis y B. melaninogenicus. En caso
de fracaso de los penicilinicos se recurrird a las cefalosporinas. Para nifios
con alergia a la penicilina es preciso recurrir a los macrélidos, si bien el
riesgo de resistencia es creciente.

Resfriado comiin o rinofaringitis aguda

En el nifio produce una alteracién respiratoria alta mas generali-
zada que en el adulto, con afectaci6n en ocasiones de senos paranasales
y oido medio, aparte de la nasofaringe, casi siempre acompaiada de fie-
bre. En general es debida a virus, aunque pueden aislarse bacterias (Preu-
mococcus, Streptococcus, H. influenzae, Staphylococcus), como sobrein-
feccién que complica el cuadro inicial. Factores como el frio, la humedad
y mojaduras, actian como predisponentes, por sus efectos vasomotores
y reduccién de la temperatura de la mucosa nasal por vasoconstriccion,
a la que sigue una fase de vasodilatacién, y en ocasiones irritacién nasal
con aumento de la secrecién. La incidencia anual oscila entre 3 y 6 epi-
sodios, con muy diferente expresividad segtin los nifios, pudiendo tripli-
carse en el 2°-3¢r afios de vida o en el primero de guarderia. En los meses
de otofio y primavera la incidencia es mayor. Estos datos son de interés
para establecer los “limites de la normalidad” antes de iniciar una inves-
tigacion etiolégica profunda de un sindrome de “infecciones respirato-
rias recidivantes”.

Sintomatologia. Comprende estornudos, fiebre, secrecién nasal, irri-
tabilidad y obstruccién nasal. En los primeros dias puede existir con-
gestién timpdnica y, en ocasiones, acompafiarse de otitis media serosa
o purulenta. Algunos lactantes pueden presentar también vémitos y
diarrea. La fase febril de la enfermedad dura de pocas horas hasta 3 dfas,
pudiendo ésta ser de intensidad variable, segiin las caracteristicas cons-
titucionales del nifio. En nifios mayores los sintomas predominantes
son sequedad e irritacion nasal y, a veces, faringitis, seguida a las pocas
horas de estornudos, escalofrios, algias musculares, abundante mucosi-
dad nasal inicialmente lfquida y posteriormente mds espesa y, en oca-
siones, tos. También se puede acompaiiar de fiebre, cefaleas y malestar
general.

Diagndstico diferencial. Debe efectuarse con adenoiditis, rinitis alér-
gica (sin fiebre, abundantes estornudos, secrecién liquida, picor de ojos
y nariz) y manifestacién inicial de enfermedades generales, sobre todo
virosis (sarampién y otras) o bien comienzo de procesos respiratorios
bajos, como bronquitis 0 neumonia.

Tratamiento. Aunque no se debe abusar de ellas, las gotas nasales
con epinefrina en solucién fisioldgica son el método més enérgico, ins-
tiladas antes de las comidas o para dormir. En los lactantes los simples
lavados con suero fisiolégico son efectivos, complementados con aspi-
racién prudente de mucosidades. Se ha demostrado que las vaporiza-
ciones de suero salino tamponado mejoran ¢l aclaramiento mucociliar.
Nuevo farmaco para la infeccién por el virus influenzae es zanamivir para
administracién en aerosol (véase cap. 6.11). La antibioticoterapia que-
daré reservada para una eventual sobreinfeccion, que puede sospecharse
ante: rinorrea purulenta con fiebre elevada de més de 3 dias, fiebre con



1268

Aparato respiratorio

Figura 16.4.2. Algunas causas de obstruccién nasal. A) Ausencia congénita del
tabique nasal. B) Hipertrofia adenoidea en el lactante. C) Poliposis nasal.

aparici6n tardia, pasadas 48 horas del comienzo de la rinofaringitis, o
bien persistente transcurridas 72 horas, entre otros datos.

Otros procesos con obstruccion nasal

Hay que tener presentes otras causas de obstruccion nasal (Fig. 16.4.2),
congénitas o adquiridas, descartadas algunas mds raras (quiste del con-
ducto nasolagrimal, hipoplasia de alas de nariz, moldeamiento por pre-
sién externa), con o sin rinorrea:

Hematoma del cartilago nasal. Debido en general a traumatismo
(involuntario o sospechado en casos de maltrato), produce obstruccién
nasal progresiva asociada a rinorrea mucosa. La exploracién demuestra
una masa blanda rojo-azulada en la proximidad de las ventanas nasales.
De no drenarlo en pocos dias destruye el cartilago septal por isquemia o
por infeccién con absceso. A veces se produce incluso la destruccién necré-
tica de la columela, que llevard a graves secuelas esteticofuncionales.

Desviacion del tabique nasal. Las contusiones sobre la nariz (en
el parto o posteriores) pueden luxar el tabique nasal desde los surcos de
la cresta nasal y vémer hacia la cavidad nasal, lo que determina una obs-
truccién mecdnica parcial o completa. La nariz muestra una asimetria de
sus ventanas en los casos mds intensos, el desplazamiento del tabique
hacia una de las fosas nasales y engrosamiento de su parte inferior, secun-
dariamente el cornete inferior contralateral se hipertrofia al quedar una
mayor via aérea. Esta desviacién obstruye en muchas ocasiones el ostium
de drenaje de los senos paranasales y puede producir sinusitis secunda-
rias. Cuando la desviacion es muy marcada y produce una evidente insu-
ficiencia respiratoria nasal, el nifio se transforma en un respirador bucal.

Polipos nasales. Mucho menos frecuentes que en los adultos, la rini-
tis alérgica, la fibrosis quistica y las sinusitis, son los factores etiologi-
cos mas frecuentes. Una historia de obstruccién nasal progresiva sugiere
la existencia de pélipo, que serd confirmado por rinoscopia.

Cuerpos extranos. Originan obstruccién, generalmente unilateral,
con aumento de la secrecién nasal, al principio mucosa y, més adelante,
purulenta y a menudo fétida. Cuando el cuerpo extraio es vegetal, en con-
tacto con la humedad nasal se hincha, aumentando las molestias y las difi-
cultades para la extraccién. Una de las formas tipicas del nifio es el pélipo
antrocoanal, que obstruye totalmente una de las fosas nasales. Originado
en el seno maxilar, crece enormemente para aflorar por la fosa nasal, des-
lizarse por la coana e incluso hacer su aparicién en la cavidad oral.

Atresia de coanas, Es la causa de obstruccién nasal mds precoz y
grave; la falta de desarrollo es bilateral en el 80% de los casos y con par-
ticipaci6n 6sea en el 90%. La forma bilateral produce en el RN cianosis,
tiraje intenso, aleteo nasal, con mejorfa momenténea al llorar (ya que
en ese momento respira por la boca) y rinorrea mucosoviscosa bilate-
ral, siendo la alimentaci6n oral imposible, al quedar ocluida la tinica
via aérea. Diagndstico: se hace intentando pasar infructuosamente un
pequeflo catéter hacia la faringe desde la nariz o mediante una radio-
graffa lateral de craneo, con contraste nasal. Tratamiento: es quirdrgico
y urgente en la forma bilateral. Como paliativo y provisional se puede
utilizar la tetina de McGovern, es decir, una tetina de biberén con dos

amplios agujeros fijada a la cavidad bucal por dos cintas atadas hacia los
pabellones auriculares: el RN respira por estos orificios al chupetear. Las
formas unilaterales pueden esperar a ser corregidas mds adelante, con
la técnica mds moderna, la aplicacidn de liser CO,.

Rinitis vasomotora. Es la hiperreactividad de una mucosa normal
frente a ciertos estimulos, sin causa alérgica clara. Factores predispo-
nentes: desde la distonfa constitucional vagoténica, al estrés emocio-
nal, efecto rebote de farmacos vasoconstrictores, pubertad o menstrua-
cion. Factores precipitantes: cambios de temperatura o humedad, humos,
polvo o reflejos (andar descalzo por el suelo frio, ejercicio fisico). Tra-
tamiento: antihistaminicos o bromuro de ipratropio. Debe diferenciarse
de la rinitis alérgica, de origen y tratamiento diferentes, donde la IgE estd
elevada en el moco nasal.

Epistaxis

Problema muy frecuente y generalmente banal en la infancia, preo-
cupa con facilidad a los padres. Tiene mayor incidencia en varones, siendo
la parte anterior del tabique nasal o zona de Little la que sangra mas
frecuentemente al estar constituida por pequefios vasos anastométicos,
escasamente protegidos por la mucosa y muy expuestos a la desecacion
y agresiones externas. Predisponen. hurgarse en la nariz (primera causa
en pediatria), los cuerpos extraiios, el traumatismo externo, las desvia-
ciones del tabique nasal, las infecciones locales agudas y crénicas y la
alergia, al igual que enfermedades sistémicas, la temperatura elevada y
todos los procesos acompaiiados de congesti6n de vias respiratorias altas.
Algunos factores ambientales, como la sequedad o el calentamiento del
aire inspirado, contribuyen a la aparicién de epistaxis. Etiologias menos
frecuentes: anomalias vasculares (telangiectasias y varicosidades), la
hipertensién arterial, la congestién venosa (cardiopatias), enfermedad de
Rendu-Osler, los tumores rinofaringeos muy vascularizados (angiofi-
broma) y, sobre todo, cualquier enfermedad de la coagulacién (trombo-
citopenias, etc.). En muchos nifios el proceso no puede atribuirse exac-
tamente a un determinado factor; a menudo se trata de una historia de
hemorragias, generalmente nocturnas, cuya exploracion cuidadosa demues-
tra una zona hemorrdgica punteada en la parte anterior del tabique nasal.

Tratamiento. Cauterizacion o taponamiento (anterior en los casos
banales, y posterior en los més graves o rebeldes). También se suelen uti-
lizar preparados tGpicos con la cldsica antipirina, adrenalina al 1:1.000,
agua oxigenada, trombina y celulosa oxidada. En las formas habituales
benignas practicamente no es necesario nada, aparte de la momenténea
compresion. Siempre que se aprecie una causa evidente, serd debidamente
tratada o prevenida (infeccién, alergia, tumor, traumatismo, hemopatia).
Si el sangrado es intenso y recidivante, debe remitirse al especialista para
un examen endoscépico.

Hipertrofia de la amigdala faringea

Las vegetaciones adenoides o simplemente vegetaciones, por aumento
o hipertrofia, a veces originan procesos patoldgicos importantes, secun-
darios a los efectos mecdnicos que ocasiona su gran volumen sobre las
formaciones vecinas. Si el aumento de tamaiio de adenoides se debe a
infeccidn, las consecuencias serdn mayores, ya que a los efectos de la
obstruccion se afladird la propagacién del proceso infeccioso a las for-
maciones vecinas (nariz, senos maxilares, amigdalas, oido, drbol bron-
quial). Hipertrofia e infeccién tienen, simultineamente, un papel pre-
ponderante en la patologia de este 6rgano, que producen:

Dificultad para la ventilacién nasal. Es la mas destacada consecuencia
de las vegetaciones. Cuando sucede de forma prolongada y precoz (lac-
tante pequefio) se derivan trastornos importantes: respiracién bucal,
que dificulta la alimentacién del lactante. El nifio estd inquieto y vomita
frecuentemente (s6lo moco, o éste mds el alimento ingerido). Se dificulta
también el sueiio, el lactante llora a menudo y se crea un ambiente fami-
liar de extrema preocupacién, que aln afecta mds al nifio, que se des-
nutre, El paciente trata de mejorar la respiracién nasal mediante la hipe-
rextensién de la cabeza, produciéndose una cierta rigidez de cuello, que
en ocasiones puede confundirse con un proceso meningeo. La hiper-
extension es, asimismo, una posicién antidlgica, para combatir el dolor
a nivel de los ganglios linfaticos cervicales posteriores, cuando estdn
hipertrofiados e inflamados.



Patologia respiratoria secundaria. Las adenoides infectadas, de forma
primaria o secundaria, producen rinitis persistente. Muy frecuentemente
se infectan también las trompas de Eustaquio, que en el lactante son
anchas, cortas, horizontales y permanecen abiertas, lo cual favorece la
prolongacién de la infeccion hasta el oido medio, con la otitis consi-
guiente, agravando el cuadro clinico al aumentar la sintomatologia, tanto
subjetiva (llanto, intranquilidad}, como la objetiva (fiebre, vémitos). La
dificultad de respiraci6n a través de las fosas nasales, la inflamaci6n de
la mucosa nasal y la retencién de moco cargado de gérmenes favorecen
la infeccion de los senos maxilares y la obstruccién de su orificio de dre-
naje, complicindose as{ la adenoiditis con sinusitis de distinto tipo segin
la edad (etmoiditis en lactantes, maxilar en parvulos).

Respiracién bucal. Origina a la larga una serie de alteraciones muy
caracterfsticas: la facies adenoidea se caracteriza por permanecer el nifio
con la boca entreabierta, el labio superior grueso, corto y elevado, aber-
turas nasales dirigidas hacia adelante, pémulos poco prominentes, inci-
sivos superiores en protrusion, paladar ojival y nariz afilada. Todo esto
da al paciente un aspecto “bobalicén” que, unido a la frecuente hipoa-
cusia, que dificulta la atencién escolar, hace que incluso pueda catalo-
gérsele erréneamente de débil mental. También se han descrito frecuen-
tes cuadros de apnea del suefio (véase cap. 16.6) y, més raramente, cor
pulmonale por insuficiencia respiratoria crénica (durante el suefio), con
hipoxemia, hipercapnia, acidosis y, finalmente, hipertensién pulmonar,
complicacién comun con otros obsticulos en vias respiratorias altas, como
la macroglosia y la glosoptosis.

Otros sintomas. Un aspecto muy preocupante para los familiares es
el ya mencionado ruido transmitido, que se aprecia en el térax (gene-
ralmente descrito como “flemas”, secreciones o bien “olla hirviendo™),
debido al estancamiento de mucosidades de origen adenoideo a lo largo
de las vias respiratorias superiores. Al ser desplazadas en los movimien-
tos respiratorios se asemejan, segiin los padres, a una “bronquitis”. Para
el experimentado en la auscultacién pedidtrica debe ser facil distinguir
estos ruidos transmitidos de los estertores patoldgicos, propios de la pato-
logia broncopulmonar. No obstante, laringitis y traqueobronquitis son
acompafiantes posibles, as{ como a nivel del aparato digestivo, gastritis
y enteritis, con todas sus consecuencias, y producidas, bien por un meca-
nismo a distancia (enteritis secundaria por infeccién parenteral), bien
directo (gastritis por mucofagia o infecciosa). Otras veces la sintomato-
logia de 1a adenoiditis no es tan exuberante, sino que solamente se mani-
fiesta por cierta obstrucci6n o dificultad de respiracién nasal, rinolalia,
tos seca, sobre todo nocturna, y febricula.

Diagnéstico. Se impone el examen del cavum, empezando con la
visi6n directa de las fauces, que aprecia con frecuencia la secrecion mucosa
o mucopurulenta, que cae por detrds de la tivula. Es posible recurrir a la
visualizacion por endoscopia y con espéculo, dificil de conseguir en el
nifio, o a la palpacién digital de las adenoides, por la técnica habitual.
Estos dos métodos son trauméticos, mds psicolégica que fisicamente, y
tienden a ser sustituidos por la exploracion radiogrdfica del cavum,
que visualiza bien las adenoides, cuando la técnica es correcta.

Amigdalitis e hipertrofia de amigdalas

El tamaiio de las amigdalas palatinas es muy variable de unos nifios a
otros: no existen unas normas por las que se valore objetivamente su tamafio
normal, sino que es el criterio personal y empirico el que vale para esta-
blecer la existencia o ausencia de unas amigdalas grandes o hipertroficas.
El tamafio es independiente de su estado patolégico, ya que amigdalas muy
grandes pueden no haber padecido ninguna infeccién, mientras que con
frecuencia sufren infecciones recidivantes algunas que en los intervalos
tienen un tamafio pequefio. En la amigdalitis cronica o amigdala con infec-
ciones repetidas el tamafio es grande, pero en ocasiones no excesivo, y ade-
més se aprecian signos de infeccién: superficie irregular, criptas, puntos
o filamentos blanquecinos (pus o secrecion acumulada en criptas profun-
das), enrojecimiento de los pilares, inflamacién de la Gvula y adenopatias
satélites (4ngulo-maxilares, submaxilares o de la cadena lateral del cuello).
La infeccion latente vy las eventuales agudizaciones suelen tener como agente
productor gérmenes diversos, inespecificos, habituales de la flora faringea,
que por algiin motivo aumentan su virulencia, o procedentes de algiin con-
tagio. A menudo serdn virus diversos o los agentes de enfermedades como
sarampion, parotiditis, rubéola, varicela o escarlatina.
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Las amigdalitis agudas bacterianas (entre el 15-20% de la etiologia
total, excepto en epidemias), especialmente las debidas al estreptococo
beta-hemolitico, del grupo A, intervienen como puerta de entrada de cua-
dros a distancia de la mayor importancia como son el reumatismo car-
dioarticular, el reumatismo focal y las nefritis por mecanismo inmuno-
alérgico, aunque en los dltimos afios el uso y abuso de derivados
penicilinicos en las afecciones de vias respiratorias altas han contribuido
ciertamente a reducir de forma dristica la incidencia de estos procesos.
Un agente causal posiblemente frecuente es el Mycoplasma pneumoniae.
En cambio, gérmenes aislados con frecuencia en frotis faringeos, como
neumococo, Haemophilus y estafilococo, se cree que son superinfeccio-
nes de faringoamigdalitis de origen viral. También hay infecciones espe-
cificas de 1as amigdalas cuyo diagndstico depende, tanto del aspecto cli-
nico local, como de los sintomas generales o la analitica. Ejemplos tipicos
son la angina diftérica, la mononucleésica y la propia de la enfermedad
de Kawasaki. Hoy dia el diagndstico etiolégico se ha simplificado, al
existir pruebas fiables, rapidas y sencillas, que pueden practicarse en la
propia consulta y que detectan estreptococo A, virus respiratorio sinci-
tial y Mycoplasma.

Diagndstico etiologico de las amigdalitis. Conviene recordar los
signos locales o generales que caracterizan a las amigdalitis de diversa
etiologfa.

Anginas bacterianas conunes. Representan la fase aguda de las amig-
dalitis crénicas o latentes, o bien se presentan como amigdalitis espord-
dicas. Los microorganismos responsables estin presididos por el estrep-
tococo hemolitico y un grupo numeroso de papel mas dudoso o secundario
a infeccién viral: Klebsiella pneumoniae, Brahnamella (Moraxella) catar-
rhalis, Haemophilus influenzae, neumococo, estafilococo y Mycoplasma
pneumoniae. La fiebre elevada es signo general comin. Los vémitos son
frecuentes. El aspecto de las amigdalas varia desde el enrojecimiento y
tumoracion bilateral (angina catarral) a la angina folicular, criptica o lacu-
nar, caracterizadas por existir, junto al enrojecimiento, una serie de pun-
tos, de diferente extension, blancos o blanco-amarillentos, hasta la angina
pulticea, donde se convierten en placas blanquecinas, cremosas, no adhe-
rentes, que se desprenden facilmente sin sangrar y que nunca sobrepasan
la amigdala. La asociacién con rinitis, tos y conjuntivitis, es mds propia
de las faringoamigdalitis viricas. El cultivo es el método cierto para con-
firmar el diagnéstico, la epidemiologia ayuda a veces, la clinica no siem-
pre es suficiente y el valor diagndstico del hemograma, dudoso. El cul-
tivo rdpido en consulta es una buena solucién (véase cap. 7.1).

Amigdalitis virales. Causadas por diversos virus, sobre todo los gri-
pales, son a menudo de tipo catarral, acompafidndose el enrojecimiento
de moco faringeo y discreta adenopatia satélite. Conviene distinguir la
herpangina debida al virus Coxsackie, tipo A: sobre unas amigdalas enro-
jecidas y no muy hipertréficas aparecen, asi como en la mucosa de pila-
res anteriores, Uvula y velo del paladar, lesiones papulovesiculosas ama-
rillas, que en uno o dos dias se ulceran, quedando con unos bordes
imprecisos y un fondo oscuro y sucio (véase cap. 6.9).

Amigdalitis secundarias. En numerosos procesos, infecciosos o no,
se puede observar su repercusion en amigdalas, como en el sarampi6n
(presentdndose en el periodo prodrémico), en la difteria, en la escarla-
tina, en la infeccién herpética (con numerosas vesiculas que, al romperse,
adquieren el aspecto de pequefios discos de color blanco y bordes netos;
en la mucosa bucal se suelen encontrar las mismas lesiones), en la mono-
nucleosis infecciosa (generalmente de tipo pulticeo, acompariada de ade-
nopatias, esplenomegalia, linfomonocitosis y demds signos de a enfer-
medad), en las agranulocitosis (con aspecto ulcerado, pudiendo invadir
territorios vecinos) o en las leucemias (similares a las anteriores o tam-
bién, en ocasiones, con infiltracién blastomatosa). Un ejemplo de forma
complicada, excepcional en la actualidad, seria el flemon del suelo de
la boca o angina de Ludwig, con infeccién de todos los tejidos blandos
infralinguales. La angina de Plaut-Vincent, muy rara también actualmente,
es casi siempre unilateral. Se caracteriza por presentar unas membranas
grisdceas, que corresponden a zonas de mucosa necrosada, adherida a la
amigdala: al desprenderse puede verse la ulceracion correspondiente, de
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fondo sucio, gris-parduzco. En el frotis del exudado se encuentra la cl4-
sica asociacion de bacilos fusiformes y espirilos. Debe ser diferenciada
especialmente de las amigdalitis agranulociticas y diftéricas.

Tratamiento de lus umigdalitis. Dado que el agente bacteriano més
frecuente es el estreptococo, se ha generalizado el tratamiento antibié-
tico con penicilina, amoxicilina o amoxicilina-dcido clavuldnico, con
resultados 6ptimos. En alergia a estos preparados, el sulfametoxazol-tri-
metoprim 0, mejor, la eritromicina y otros macrdlidos préximos. Las cata-
logadas ciertamente como virales no requieren antibioterapia; en cuanto
a las secundarias, dependerd del origen del proceso primario y de la posi-
ble sobreinfeccion. El tratamiento tépico con gargarismos de clorhexi-
dina y otros antisépticos puede ser 1itil, tanto para la curacién de la angina,
como para evitar la propagacién de la infeccién a vias respiratorias. La
medicacion sintomética se basa en 4cido acetilsalicilico, ibuprofeno o
paracetamol. La tendencia actual es preferir tratamientos cortos, no mas
de 5 dfas y, cuando sea posible con una dosis tinica diaria (azitromi-
cina, cefalosporinas, amoxicilina). De esta manera es mejor el cumpli-
miento terapéutico, se disminuyen las resistencias, el gasto econémico y
los efectos secundarios.

Adenocidectomia y amigdalectomia

Es preciso considerar con detenimiento cada caso, para decidir la
necesidad o no de la intervencién, intentando establecer si se trata de una
situacién parafisiolégica o claramente patoldgica, o sea, fijar el limite
entre las amigdalas como drgano de defensa o como foco de infeccién
latente.

Criterios para la adenoidectomia. Técnicamente no hay dificultad
para realizarla a cualquier edad, incluso en el lactante pequefio. Las mani-
festaciones intensas y rebeldes consecutivas a la obstruccién mecénica
de las coanas o de las trompas de Eustaquio son motivo para decidir la
ablacién de las vegetaciones, que vendra apoyada si a la simple hiper-
trofia se afiade la infeccion, con repercusién cierta y frecuente a nivel de
senos y oidos y mala respuesta al tratamiento médico durante unos meses,
seleccionando entre los diversos recursos: medicacién antiinflamatoria,
quimioprofilaxis, vitamina A, alimentacién correcta, modificacién del
posible terreno alérgico o factores ambientales desfavorables (asistencia
precoz a guarderia), lavados nasales con solucion salina fisioldgica, solu-
ciones locales vasoconstrictoras o antibidticas (sin abusar) y antibiéticos
0 quimioterdpicos en las agudizaciones. Como recuerdo del valor inmu-
nolégico de adenoides y amigdalas se puede recordar la reciente y dis-
cutida propuesta de la “maltectomia”, es decir, la extirpacion de amig-
dalas, vegetaciones y apéndice para prevenir el mecanismo inmune que
produce la intolerancia al gluten.

Criterios para la amigdalectomia, Tampoco hay dificultades téc-
nicas, aunque no debe menospreciarse el remoto peligro de hemorra-
gia, sepsis o absceso pulmonar, aparte los excepcionales accidentes anes-
tésicos. Otro punto nuevamente a considerar es el funcional inmunolégico:
las amigdalitis, dentro de sus limites normales (dos o tres al afio o algu-
nas mis en el comienzo precoz de la escolaridad), no son indicacién de
extirpacién. Las mayores dudas se plantean ante unas amigdalas croni-
camente infectadas con los sintomas ya indicados. En estos casos es pre-
ciso valorar adecuadamente el estado general y la situacién inmunoalér-
gica. La adenoidectomia es a veces suficiente para mejorar al nifio. En
otros se sumari el tratamiento médico oportuno, para una demora de la
amigdalectomia hasta una edad en que la necesidad de las amigdalas
como érgano inmunocompetente tiene menor importancia, es decir, des-
pués de los 5 aflos. Con frecuencia, a esa edad o algo més tarde, las amig-
dalas empiezan su involucion fisiolégica. Entre los 3 y 5 afios hay un
terreno dudoso, donde las indicaciones se planteardn con mayores pre-
cauciones. Por debajo de los tres afios, la amigdalectomia debe ser excep-
cional, entre otros hechos por el riesgo de agravar o facilitar procesos res-
piratorios, especialmente bronquiales. De la misma forma, la extirpacién
de amigdalas al nifio asmético, con fondo alérgico comprobado, con la
esperanza de aliviar su asma, no hace sino agravar el proceso. Tampoco
estd admitido en la actualidad que se consiga un efecto claramente bene-
ficioso, al amigdalectomizar a los njfios afectos de reumatismo car-

Cuadro 164.1. Resumen de indicaciones y confraindicaciones de la

adenoidectomia y amigdalectoinia en el nino

Indicaci de adenoidectomia

* Obstruccion nasal persistente confirmada: trastornos respiratorios, de la alimentacién,
fonacidn, apneas, alteraciones cardiacas

* Obstruccion tubdrica: otitis, hipoacusia

o Rinitis crénica: sinusitis

Indicaciones de amigdalectomia

o Infecciones frecuentes: T por aiio, 10 durante 2 afios, 9 en el espacio de 3 afios

o Infeccion crénica: signos locales. Absceso peritonsilar. Adenitis (persistente més de 6
meses, dolorosa, mayor de 2 cm). Estreptococo persistente. Tuberculosis localizada

* Sintomas generales: unidos a los anteriores

¢ Obstruccién.: trastornos de la respiracién, deglucion y fonacion

Contraindic de adenoidectomia y amigdalectomia

+ Hipertrofia aislada. Amigdalas cripticas. Rinitis y sinusitis alérgicas. Asma bronquial.
Bronconeumopatfas. Colagenosis. Cardiopatfas. Procesos catarrales*. Edad (véase
texto)

*Indicaciones posibles con independencia de estas patologias.

dioarticular (fiebre reumdtica) o nefropatfa, aun reconociendo la exis-
tencia de un foco bacteriano amigdalar. Los criterios de intervencién en
estos nifios no difieren de los expuestos para todos los demés. Lo prin-
cipal es la quimioprofilaxis. En la artritis reumatoidea, la amigdalecto-
mia serfa més eficaz, en las fases iniciales y frustradas de la enfermedad.
En el Cuadro 16.4.1 se intenta un resumen actual de las principales indi-
caciones y contraindicaciones de la extirpacion de amigdalas y ade-
noides. En resumen, en la actnalidad se acepta como indicacién aquellos
pacientes que presentan una marcada hipertrofia amigdalar, que les pro-
duce un sindrome de apnea del suefio o tienen repetitivos procesos infec-
ciosos con clinica muy marcada y durante varios afios consecutivos, asf
como la presencia de abscesos amigdalares. Debe valorarse cada caso en
concreto poniéndose de acuerdo la familia, el pediatra y el otorrinola-
ring6logo.

Uwulitis

Las anomalias de 1a Gvula no dejan de tener interés clinico; desde
la bifidez como expresion minima de la fisura palatina al edema en las
afecciones alérgicas, pasando por la infeccién, aqui comentada. En oca-
siones y de forma un tanto curiosa, el nifio con fiebre s6lo ofrece en el
examen clinico una inflamacién de la Givula, sin otras alteraciones rino-
faringeas llamativas. Se trata de una celulitis aguda a este nivel que
provoca eritema e hinchazén, con dolor y tos muy irritativa. Los agentes
causales principales son el Haemophilus influenzae y el estreptococo,
siendo menos frecuentes el neumococo y otros. Hay que prestar atencién
a la posible evolucién hacia epiglotitis, con todas sus consecuencias.
La antibioterapia correspondera a la citada etiologia: penicilina, amoxi-
cilina, amoxicilina-clavuldnico o cefalosporinas.

Absceso retrofaringeo

En la zona posterior de la faringe hay numerosos vasos linfaticos y
ganglios, sobre todo hasta los 4 afios de vida, y por alli drena la nasofa-
ringe. Por tanto, en las infecciones supuradas de esa zona, es posible que
las adenopatias retrofaringeas se infecten, e incluso den lugar a colec-
ciones supuradas, generalmente por estreptococo A hemolitico y, en oca-
siones, estafilococo. También pueden ser originadas por heridas contu-
sas de la faringe posterior. Sintomatologia: se trata, en general, de un nifio
que, tras un cuadro amigdalar o nasofaringeo, bruscamente inicia un sin-
drome febril alto con dificultad a 1a deglucién, secreciones acurfula-
das, tendencia a hiperextender la cabeza y, en ocasiones, con estridor, con
disnea y tiraje. A la exploracion bucal puede apreciarse una tumoracién
que abomba la faringe hacia adelante pero, en ocasiones, cuando lleva
unos dias de evolucidn, esa bolsa de pus ha ido disecando la pared farin-
gea y puede quedar fuera de la vista al deprimir la lengua. La explora-
cién digital de la tumoracién acaba por confirmar el diagndstico (fluc-
tuacion). La radiografia lateral es también muy expresiva. Un cuadro
similar podrfa llegar a darlo una rara enfermedad de Pott cervical, con
coleccion supurada anterior. La evolucion sin tratamiento puede ser espon-



tdnea, por rotura del absceso y aspiracién o deglucién del pus o producir
la muerte por asfixia al motivar un edema de glotis y compresion de la
via aérea. Tratamiento: serd a base de penicilina a altas dosis (250.000
U/kg/dia) u otros betalactdmicos mas el quirirgico (desbridamiento).

Abscesos laterofaringeos. Tienen etiologia, sintomatologfa, clinica y
tratamiento similares.

Abscesos peri y retroamigdalares. Cursan con intenso dolor de gar-
ganta, dificultad progresiva para abrir la boca y tragar, fiebre elevada y
toda la zona amigdalar edematosa y enrojecida con desplazamiento de la
vula.

PATOLOGIA OTOLOGHC A

Ciiitis aguda

Desde el punto de vista anatémico, el oido se divide en tres compar-
timientos: externo, medio e interno. En cualquiera de ellos puede pro-
ducirse una variada patologia infecciosa o inflamatoria. En los nifios
mayores, como en los adultos, la afeccion de cualquiera de estos niveles
tiene una entidad propia y suele autolimitarse pero, en el oido del lac-
tante, por sus condiciones anatémicas y de vecindad, ocutre algo similar
a las vfas superiores: las infecciones son mucho més frecuentes y su afec-
tacién es difusa y puede englobar al oido medio, junto a las cavidades
mastoideas.

Otitis media del lactante v parvulo. Tras las infecciones banales de
vias respiratorias altas, es la afectacion mds corriente que el pediatra prac-
tico debe tratar. En estudios recientes se cifra en el 20% el porcentaje
de nifios de edad inferior a los seis afios que han presentado al menos un
episodio de otitis media. Es una infeccién con manifestaciones en todos
los espacios aireados del oido medio, afectando a la membrana timpa-
nica, a la mucosa que tapiza las cavidades del mismo y, con menor fre-
cuencia, a la estructura 6sea del temporal. Al invadir las paredes 6seas
adyacentes, la otitis media se convierte en otoantritis. A través del estu-
dio de cada paciente, se restablecerd si se trata de la situacion habitual
de otitis media aguda (OMA) o bien de una otitis media con derrame o
efusion (OME), una otitis recidivante o persistente, una otitis media com-
plicada, un fracaso terapéutico, etc. También se distinguird de la otitis
externa.

Etiopuaiogenia. En el desarrollo embrioldgico del oido, juega un papel
importante la prolongacién de la rinofaringe que, en un principio, va a
formar la trompa de Eustaquio y la caja del timpano, asi como los espa-
cios aireados del oido medio, aditus ad antrum, antro mastoideo y célu-
las neumaticas de la mastoides, escama cigomdtica y del pefiasco. En el
momento del nacimiento y durante los primeros meses de la vida extrau-
terina, no existen mas que estas cavidades en amplia comunicacién con
la faringe, a través de una trompa de Eustaquio ancha, de escasa angula-
cién (10° por 45° en el adulto), corta y con escaso desarrollo del istmo.
Esta condicién anatémica favorece la entrada de los microorganismos
procedentes de las infecciones del cavum y de la rinofaringe. Una serie
de condiciones se asocian a las anatomicas, para que la infecci6n pro-
grese hacia el interior del oido medio. As{ ocurre con la posicién supina,
los vomitos y regurgitaciones, los procesos respiratorios con tos intensa
y el grito y llanto prolongados. Menos frecuente es la via linfética, a par-
tir de un coriza, adenoiditis y rinofaringitis. En ocasiones la simple hi-
peremia de la trompa cierra este conducto, convirtiendo el oido medio en
una cavidad cerrada, en la que facilmente se desencadena la virulencia
de los patdgenos en ella existentes. La infecci6n por via sanguinea, en el
curso de enfermedades infecciosas septicémicas, desencadenando las gra-
ves otomastoiditis hematégenas son, en la actualidad, menos frecuentes.
De todos modos, parece que la circunstancia bdsica serfa la deficiente
ventilacién del ofdo medio, con aire proveniente de la nasofaringe a
través de la trompa de Eustaquio; esa interrupcion en la aireacion origina
una agresion a la mucosa del oido medio y desencadena una respuesta
inflamatoria compleja con metaplasia secretora, afectacion del sistema
de transporte mucociliar y derrame de liquido en cavidad timpénica.

No hay predisposicion en cuanto a uno u otro sexo, pero si en rela-
¢i6n a la edad, con picos de maxima incidencia a los 6-36 meses y 4-6
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afios. En cuanto a la época del afio, existe un mayor nimero de casos
en las estaciones frias. Algunos clinicos sefialan un cierto predominio cli-
matico o regional, con preferencia por poblaciones de clima himedo y
atmdsfera polucionada. Asimismo, como toda la patologia de vias respi-
ratorias altas, predomina con mucho en la constitucién alérgica. El agente
causal mas frecuente es el Streptococcus pneumoniae (33%), siguiendo
el H. influenzae (en la edad escolar, 21%), estreptococo hemolitico (en
preadolescentes) y estafilococo. Un 30% son asépticas. Es interesante
recordar que, en las recaidas, los microorganismos encontrados suelen
ser distintos, siendo erréneo mantener la antibioterapia segin los datos
de un primer antibiograma. Con la aplicacién de antibidticos, otros gér-
menes toman mayor auge: virus, Moraxella, Proteus, colibacilos, Pseu-
domonas aeruginosa. Un 25% de los casos presentan pruebas evidentes
de infeccidn virica, aunque los estudios son insuficientes. Cuando por
otoscopia se comprueba la presencia de un tfmpano abombado y la mirin-
gotomia da salida a pus, el cultivo demuestra, generalmente, la presen-
cia de bacterias. En los casos de timpano solamente enrojecido, la mirin-
gotomia no da salida a pus, sino a una serosidad inespecifica, y los cultivos
suelen resultar negativos. Entre los virus destacan el respiratorio sinci-
tial e influenza. Como agentes excepcionales se anotan: meningococo,
bacilo diftérico, M. tuberculosis, Mycoplasma y clamidias. Los micro-
organismos principales de contaminacion del conducto auditivo externo
son el Staphylococcus aureus y Neisseria (Branhamella o Moraxella
catarrhalis). Esto justifica el escaso valor del cultivo de secreciones 6ti-
cas hechas por toma con escobillén y va en favor de la miringotomia con
aspiracién del contenido intratimpanico, previa desinfeccion de las pare-
des del conducto auditivo externo.

Sintomatologia. Generalmente, se trata de un lactante o parvulo que
dias atrds presentd rinofaringitis. Bruscamente aparece una agravacion
con elevacion de la temperatura, llanto peculiar, anorexia, rechazo del
alimento, mds acusado si debe succionar, otalgia, frecuentes vomitos, dia-
rrea y pérdida de peso. La temperatura varia desde estados subfebriles
o de ligera febricula, a verdaderas hiperpirexias de 39 a 40 °C. En la
mayoria de ocasiones el llanto del nifio pone de manifiesto la afecta-
ci6n del oido medio. Suele ser intenso, de prolongada duracién y de pre-
dominio nocturno, como manifestacién de su otalgia, que cede espon-
tdneamente, si se perfora la membrana timpanica. No es raro que presente
movimientos laterales de cabeza, llevindose las manos a los oidos y, si
consigue conciliar el suefio, lo hace adoptando la posicién més antial-
gica. El llanto provocado por el dolor aumenta al succionar o deglutir.
Puede ocutrir otalgia sin otitis, cuando existe un taponamiento mucoso
de la trompa de Eustaquio en el curso de cuadros de catarro nasal, por
cambios de la presion intratimpénica o también en afecciones inflama-
torias del conducto auditivo externo (fortinculos) sin llegar a afectar al
timpano.

La presion sobre el trago, llevada a cabo cuando el nifio estd tran-
quilo, es siempre dolorosa. La prueba debe realizarse con suavidad, y en
ambos lados independientemente; de no obrar asi y proceder con una
compresién brusca, los resultados son de incierta valoracion, ya que el
nifio sano, ante tal agresion, adopta también una posicién de defensa y
protesta. Este signo se provoca igualmente traccionando levemente el
pabellén auricular. Frecuentemente se encuentra una adenitis retromas-
toidea que, de ser unilateral, orienta notablemente en cuanto a la locali-
zacién del proceso. La exploracion general pone de manifiesto: palidez,
facies de sufrimiento, signos de rinitis, rinofaringitis o adenoiditis y los
derivados de la posible afectacién digestiva y nutritiva. En el pdrvulo, a
la fiebre y otalgia se pueden asociar signos de hipoacusia. No hay que
olvidar que la otalgia puede existir sin otitis, como en la infeccién den-
taria, faringitis y obstruccién tubdrica, entre otros motivos. El cemograma
evidencia una anemia progresiva (sobre todo en procesos prolongados),
leucocitosis o leucopenia con neutrofilia o linfocitosis, segin el agente
patdgeno responsable; siempre desaparicién de eosindfilos y velocidad
de sedimentacién acelerada.

Otoscopia. Es la exploracion definitiva. Muchas veces, al iniciar la
exploracion timpénica, la simple introduccién del otoscopio ya exacerba
el llanto. Debe ser realizada por el pediatra o médico general aunque, en
algunos casos, pida luego una confirmacién o ampliacién al especialista.
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Figura 16.4.3. Imagenes timpanicas. A) Normal: 1. Mango del martillo.

2. Apdfisis corta del martillo. 3. Membrana flicida. 4. Pars tensa. 5. Ombligo.
6. Triangulo luminoso. A. Cuadrante anterosuperior. B. Cuadrante
anteroinferior. C. Cuadrante posteroinferior. D. Cuadrante posterosuperior
(oido izquierdo). B) Deslustramiento y desaparicion del triangulo luminoso en
la otitis inicial. C) Intenso abombamiento por otitis media. D) Vesiculas
hemorriégicas en la otitis viral. E) y F) Perforaciones.

En la otitis son posibles las imagenes siguientes (Fig. 16.4.3): imagen
timpanica enrojecida en la primera fase de la otitis (el enrojecimiento mas
o menos intenso localizado en su parte alta, permaneciendo normal el
resto del timpano, se interpreta como una simple hiperemia) de valora-
cién diffcil, ya que el llanto prolongado y la tos intensa pueden produ-
cir este enrojecimiento del timpano, sin que exista otitis; tfmpano des-
lustrado o mate, con desaparicion de los relieves resefiados, asi como del
tridngulo luminoso; timpano abombado con caida de la pared posterior,
en su parte superior; presencia de ampollas o vesiculas sanguinolentas
en el timpano, dando lugar a la miringitis ampollar, antes considerada
siempre viral, pero puede ser igualmente meningocécica y por Haemo-
philus; timpano de color grisdceo o blanquecino (otitis serosa); perfora-
cién timpénica de 1a membrana, con secrecién purulenta de diverso color
y consistencia en el conducto auditivo externo si es agudo el cuadro; imé-
genes de ocupacion liquida de la cavidad timpénica.

Paiacentesis o miringotomia. Cada vez se practica menos, si bien
realizada correctamente, supone menor riesgo que dejar una ofitis sin
diagnosticar. Algunos clinicos aconsejan hacerla ante todo timpano dudoso,
pero otros limitan sus indicaciones: otalgia que no cede a la medicacién,
necesidad de obtencién de pus para el antibiograma o sindrome menin-

geo asociado. Tras la miringotomia se puede apreciar la salida de pus
donde se debe identificar el germen y practicar el antibiograma. Hay que
distinguir entre la paracentesis terapéutica en casos con timpano pato-
16gico lleno de contenido purulento, de 1a paracentesis diagndstica para
los pacientes con mal estado general y timpanos dudosos. En ambos se
obtiene el contenido intratimpénico para su estudio microbiolégico
correcto. Si hay dudas sobre la ocupacién del oido medio es obligada una
impedanciometria, que puede efectuarse a cualquier edad y no requiere
colaboracion del paciente. Es una prueba objetiva del contenido de la caja
del timpano y del estado de la ventilacidn tubdrica.

Aparte del cuadro més frecuente antes descrito, existen otras formas
de expresion clinica de la enfermedad ética, sefialadas a continuacién:

Mustoidiris. En el lactante es de mds dificil aislamiento clinico, pero
en otras edades puede ocupar el primer plano la sintomatologia derivada
de la inflamaci6n del revestimiento de las celdas aéreas mastoideas. Légi-
camente acompaiia o bien sigue a una otitis media mal tratada. Esto es
muy poco frecuente en la presente era antibidtica. En los casos excep-
cionales en que aparezca hay que conocer bien el cuadro, ya que puede
ser de importancia vital: inflamacién, dolor y enrojecimiento retroauri-
cular, junto con otalgia y fiebre. La presentacién puede ser sobreaguda,
subaguda (por la accién de una terapéutica antimicrobiana parcialmente
eficaz) o crénica, en nifios afectos de otitis media crénica o recurrente.
La radiografia urgente mostrard signos de osteoporosis (desaparicién
de la trabeculaci6n ésea) y opacidad de las celdas aéreas mastoideas, apa-
reciendo en casos mds graves signos de osteomielitis. Actualmente TC
de mastoides es muy iitil y practicamente obligada. La paracentesis
mostrard los mismos microorganismos que en las otitis medias agudas
(estreptococo, estafilococo Haemophilus influenzae) o en las crénicas:
anaerobios, Pseudomonas, etc., sin olvidar en éstas el Mycobacterium
tuberculosis. Si no hay evidencia de complicacion intracraneal o extra-
craneal es suficiente la miringotomia y la antibioterapia general. En caso
contrario hay que proceder a la mastoidectomia y otras técnicas quirdr-
gicas, Hay, pues, que distinguir entre la mastoiditis sin afectacion ésea
y en la que se produce afectacion ésea (osteomielitis). Después de un
cuadro clinico como éste el paciente debe ser controlado hasta la total
curacién mediante la realizacion de otoendoscopia de repeticion, TC de
control y un estudio audiométrico para cerciorarse de la recuperacion
funcional de la capacidad auditiva.

Otitis media aguda con perforacion del timpano. Aparece bien como
primera manifestacion en la mayoria de los casos, o con sintomas mini-
mos, o bien con signos previos de los descritos anteriormente. Puede
haber repercusiones generales, como en todas las otitis, apareciendo una
serie de sintomas que incluso en ocasiones desplazan la atencién hacia
ellos, como los de tipo digestivo (diarrea, vémitos, anorexia, adelgaza-
miento), o respiratorios (desde traqueitis a bronconeumonia) y también
sindromes neurolégicos (rigidez de nuca, meningitis).

Otitis media supurada recidivante. Se considera, generalmente, como
una complicacién de la anterior cuando, por un deficiente tratamiento de
la fase aguda, el proceso no acaba de curar y la infeccién se repite con
facilidad ante diversos factores desencadenantes. También puede persis-
tir el factor local (infecci6n faringoamigdalar) o general predisponente
(familiar, inmunitario, alérgico). Al quedar también la perforacién tim-
pdnica, cada vez que hay una infeccion rinofaringea se transmite al oido
medio y éste supura (“el nifio expectora por el 0ido”). Es un proceso muy
resistente a los tratamientos locales (son preferibles curas secas a las
himedas) y con frecuencia fracasa la adenoidectomia, mientras algu-
nos pacientes responden a una quimioterapia prolongada, alternando @mo-
xicilina y cotrimoxazol. Se debe hacer TC para descartar mastoiditis y
colesteatoma: una neoformacion epitelial benigna, que ejerce su accion
patoldgica por su situacién anatémica y por la erosion dsea progresiva
(secreta colagenasa).

Oritis media crénica. Bs un diagndstico que deriva del anterior y en
parte se confunde. Debe emplearse este término cuando la inflamacién
del ofdo medio y mastoides no tiene tendencia a la curacidn, con el riesgo
de dafios irreversibles. El sintoma dominante es la descarga otorreica a



través de una perforacién de la membrana timpdnica. Se suelen distin-
guir dos tipos: con perforacion central en la pars tensa (curso benigno)
y con perforacién marginal en la pars fldcida (mas grave, con muy fre-
cuente colesteatoma). Si fracasan los tratamientos t6picos (ciprofloxa-
cino) y antibioterapia general, se impone la miringoplastia o timpano-
plastia, actuando también en el ofdo medio para restaurar la cadena de
huesecillos. En las formas graves hay que afiadir técnicas quirtrgicas mas
radicales: mastoidectomia, aticoantrotomfa, extirpaci6n de colesteatoma.

Otitis serosq. Llamada también otitis media secretora, es rara en el
lactante, donde es mds frecuente la disfuncién de la trompa de Eustaquio.
Adquiere mas importancia y frecuencia en pdrvulos o edad preescolar
con incidencia creciente, mientras las otitis supuradas estin en regresion,
tal vez por el empleo de antibiéticos o por cambios en la respuesta inmu-
noldgica del nifio. Consiste en un derrame estéril en el interior de la cavi-
dad del oido medio de tipo seromucinoso. Etiologia: a veces es alérgica,
ya que en el exudado se han encontrado abundantes eosinéfilos y se acom-
paiia con frecuencia de rinitis alérgica; en otras ocasiones se trata sim-
plemente de una infeccidén del oido medio, no resuelta o parcialmente
atenuada, por bacterias escasamente virulentas o por aquellas frente a las
que el oido tiene cierta inmunidad, o bien virus, ya que son mas frecuentes
tras epidemias de VRS, gripe y resfriado comuin. Otros factores patogé-
nicos son: hipertrofia de las vegetaciones adenoideas, con obstruccion de
la trompa de Eustaquio, inflamaciones de la mucosa (por propagacion
directa de una infecci6n de nariz, senos, adenoides, nasofaringe), 1a posi-
cion (deciibito dorsal), déficit de inmunidad de superficie, hendidura pala-
tina y sindrome de Down (;disfunci6n tubdrica por hipotonfa muscular?).
Clinica: es larvada y predomina una pérdida de la audicion, ya que la fie-
bre, el dolor y la sensacidn de “algo que se mueve dentro del oido” o de
oido “Illeno”, son muy inconstantes y dificiles de precisar en el nifio. Otos-
copia: revela la pérdida del aspecto normal del timpano, que es opaco, o
bien puede aparecer el mango del martillo prominente. En ocasiones
incluso se aprecia un nivel dentro del ofdo. La mayoria de los casos se
resuelven en dos semanas, pero si persiste la ocupacién del oido, la mayo-
ria de ot6logos aconsejan, aparte otras medidas citadas mas adelante en
el tratamiento, la miringotomia y succién de la secrecién viscosa, con
la colocacién de un drenaje transtimpdnico ya que, de permanecer alli,
puede producir un material fibroso que anquilosa y bloquea las finas
estructuras del of{do medio, motivando hipoacusia, cuya duracién pro-
longada o repetida puede condicionar un retraso en el lenguaje y retraso
escolar, que después serd dificil de recuperar. Asi pues, ante un retraso
del lenguaje (véase cap. 22.2) y antes de remitir al pequefio a un trata-
miento logopédico, es obligado el estudio audiométrico y otoscdpico para
descartar o tratar las posibles causas otoldgicas.

Otitis externg. Bacteriana o viral, puede que sea una de las causas
méds frecuentes de consulta por otalgia en el lactante y, sobre todo, en la
primera infancia. En ocasiones el origen estd en el agua de bafio, que
macera la piel, penetrando gérmenes a continuacion. También interviene
la alteracion del cerumen, que tiene un importante papel protector, por
sus lipidos que impiden la penetracién de los gérmenes, su pH dcido y
su poder antimicrobiano. Es frecuente la ausencia de cerumen en las oti-
tis externas, aunque se desconoce si es que la otitis aparece en oidos sin
cerumen, o si a consecuencia de la infeccién se inhibe su produccidn. La
de origen viral suele acompafiarse de cuadros viricos de vias altas, con
dolor intenso y fiebre. La bacteriana es debida a Pseudomonas aerugi-
nosa, Staphylococcus aureus, Streptococcus y otros gérmenes; ocasio-
nalmente intervienen agentes micéticos. Otoscopia: muestra la inflama-
cién del conducto auditivo y puede ofrecer la imagen ampollar hemorragica
o simplemente una hiperemia del tifmpano, siendo la evolucion rapida y
favorable. Cultivo: puede confirmar el agente y seleccionar el mejor tra-
tamiento, por ejemplo, instilaciones de neomicina, polimixina B, cipro-
floxacino e hidrocortisona. Tratamiento: un antibidtico local suele ser
suficiente (ciprofloxacino). Una medicacién oral serd necesaria si hay
sintomas sistémicos, fiebre alta o adenitis.

Fortinculo del oido. Suele estar localizado en la porcion cartilaginosa
del conducto auditivo externo (a nivel de los foliculos pilosebaceos); es
doloroso pero sin afectacién regional ni general; madura en breve y cede

Patologia otorrinolaringologica. Otitis 1273

pronto la clinica, ayudado por la antibioterapia antiestafilocécica y, en
algtin caso, por el desbridamiento.

Otitis externa maligna. Suele ser producida por Pseudomonas, sobre
todo en nifios con inmunodeficiencia. Ademas de un antibiético especi-
fico seleccionado, deberd ser vigilada por el especialista.

Complicaciones de la otitis. La otitis media del lactante puede cur-
sar de forma t6rpida, con tendencia a la cronicidad o bien de forma leve,
de evolucidn espontinea hacia la curacion. En la era antibiética las com-
plicaciones son raras, excepto la mastoiditis.

Complicaciones otolégicas. Como propiamente dichas cabe sefialar:
supuracidn crénica, ya citada; déficit de la audicién, que en pocos casos
persiste durante tiempo e incluso toda la vida, en cuadros de otitis supu-
rada crénica, con rotura de la cadena de huesecillos por osteitis necro-
sante de los mismos, as{ como en otitis adhesiva con anquilosis de los
huesos, o bien retracciones timpdnicas debidas a otitis recidivantes o cata-
rros crénicos tubotimpanicos y ofitis serosa (véase Sordera); alteracio-
nes del laberinto (véase Vértigo); colesteatoma.

Complicaciones intratemporales: a) parélisis facial; b) mastoiditis;
c) mastoiditis exteriorizada; d) laberintitis supuradas.

Complicaciones intracraneales: tromboflebitis del seno lateral, menin-
gitis otdgenas, abscesos cerebrales, pardlisis de los oculomotores (sin-
drome de Gradenigo) o la irritacién del trigémino. Complicaciones gene-
rales: mal estado general, malnutricién o enteritis secundaria, entre otras.
El tratamiento de estas complicaciones requerird una valoracién especial
para el ot6logo y el otoneur6logo. La otitis del lactante ha sufrido una
transformacién favorable, preocupando ahora més la del parvulo.

Tratamiento de la otitis media

Se hace habitualmente un tratamiento pediétrico ambulatorio, remi-
tiendo al especialista o al hospital cuando se constate un fracaso después
de una primera y segunda fase de antibidticos, si aparecen sintomas de
afectacion neuroldgica o mastoiditis y cuando se trata de OMA en el perio-
do neonatal. El cuidado de la otitis externa fue expuesto antes. Con refe-
rencia especial al tratamiento de la OMA en el lactante y parvulo, hay
que distinguir:

Tratamiento etioldgico. Se basard en el estudio bacterioldgico del
exudado obtenido por la miringotomia, si ha estado indicada su practica.
Como ¢l cultivo de este exudado tarda horas e incluso dias, se estable-
cerd una antibioterapia inicial (Cuadros 16.4.2 y 16.4.3) con amoxici-
lina (a dosis habituales y en periodos de 5 a 7 dias) o amoxicilina-cla-
vuldnico. Esta asociacién debe ser la de primera eleccién. Como
alternativas hay que considerar especialmente, eritromicina y otros macré-
lidos, cefixima, cefuroxima axetil y ceftriaxona IM (1 a 3 dosis). Si pasan
72 horas sin respuesta favorable, hay que considerar que se esta ante un
fracaso terapéutico y se debe modificar la antibioticoterapia. Asimismo
se debe tener en cuenta la ototoxicidad de los medicamentos. Fdrma-
cos ototdxicos son: aminoglucdsidos (neomicina, estreptomicina, kana-
micina, polimixina B, gentamicina, tobramicina), que inicialmente pro-
ducen una desorganizacidn de los cilios de las células ciliadas externas,
mds tarde lesiones degenerativas y, finalmente, su destruccién; asimismo,
salicilatos, 4cido etacrinico y algunos antiprotozoarios (quinina, cloro-
quina), entre otros. Sin embargo, hay que destacar que todos ellos pare-
cen ser mas téxicos para el ofdo del adulto que del nifio, que es peligrosa
la asociacién de dos o mds por su sinergismo y que s6lo en algunos pacien-
tes hay una especial sensibilidad hacia ellos. Cuando empieza su accién
nociva, aparecen zumbidos y vértigo, en ocasiones tras un periodo de
latencia largo. Después de un tratamiento considerado como “posible oto-
téxico” se aconseja realizar un estudio de la audicion. La duracion media
del tratamiento de la OMA es una cuestion muy debatida, con pautas
de 3, 5,7y 10 dfas. Era clasica la dltima, lo mismo que en la amigdali-
tis estreptocdcica, pero puede abreviarse. Incluso hay situaciones de alte-
racién otoscépica pero sin clinica, que pueden mejorar sin antibidtico.
La espera sistematica de 3 dias sin antibioticoterapia parece peligrosa.
Cuando se emplean macrdlidos, aunque no son muy recomendables, es
igual la pauta de 3 que la de 5 dias. Si la otitis cursa con otorrea la dura-
cién de 10 dias es obligada, lo mismo que en los menores de dos afios.
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Cuadro 16.4.2.  Antibioterapia empirica de la otitis media aguda

Cuadro 16.4.3. Tratamiento antibidtico de la otitis media aguda

Dosis diaria Nt de Duracion

Antibigtico (mglkg/dia) dosis/dia (dias)
Antibidticos de primera linea
Amoxicilina 40 2-3 5-10
Amoxicilina-clavulinico*® 40/10 2-3 10
Antibidticos de segunda linea
Cefuroxima axetil 30 2 10
Cefprozilo 30 2 10
Cefpodoxima proxetil 10 2 10
Ceftibuteno 9 1 10
Claritromicina 15 . 2 10
Azitromicina** 10 1 3
Antibigticos de tercera linea
Clindamicina 8-12 3 10
Ceftriaxona 50-75 (IM) 1 1-5

*En nifios menores de 2 afios. **De primera linea en pacientes con alergia a betalactdmicos.
Hemdndez R.

Tratamiento sintom:tico. El dolor, generalmente, mejora con anal-
gésicos (ibuprofeno, paracetamol), calor local y discutida aplicacién de
gotas analgésicas sedantes locales (glicerina fenicada al 5%, previamente
templada). De existir otorrea y perforacion timpénica, esta contraindi-
cado el uso de glicerina fenicada por su accién cdustica. En casos rebel-
des se recurre a la paracentesis. Los sedantes y tranquilizantes, en dosi-
ficacion adecuada, estaran indicados a veces. Por ello, también la
administraci6n de un antihistaminico puede ser doblemente beneficiosa.
Los lavados locales (agua boricada u oxigenada) son eficaces en las for-
mas supuradas crénicas, junto con antibioterapia parenteral. En estas mis-
mas formas, cuando son especialmente rebeldes, se suele aconsejar la
adenoidectomia, pero a menudo no se consigue la curacion, por causas
no conocidas o por estar asociada a cierto grado de mastoiditis. En oca-
siones puede existir, como es sabido, un colesteatoma, que requiere tra-
tamiento quirdrgico. Se reconoce por la existencia de escamas blancas
en el tifmpano, sobre todo en el Gtico, o bien por la existencia de un pélipo
que lo ocupa.

En las otitis medias, duraderas, asépticas, con contenido seromucoso
(inicialmente alérgicas, bacterianas o virales) asociadas a mal funcio-
namiento de la trompa de Eustaquio, la base del tratamiento ha venido
siendo (junto a la miringotomia y adenoidectomia) la implantacién de
tubos de drenaje (“didbolos”) para airear el oido medio y colocarlo a una
presion atmosférica normal. Esta medida estaria supeditada al fracaso de
la adenoidectomia, con progresiva pérdida auditiva (previa impedancio-
metria); como inconveniente tiene la de ser, en algunos casos, puerta de
entrada para nuevas infecciones Gticas. Bastantes pediatras, después de
la etapa de adenoidectomia y drenaje continuo, vuelven la vista al estu-
dio inmunoalérgico y al tratamiento médico consiguiente.

Medidas dietético-higiénicas. Comprenden la alimentacién ade-
cuada, procurar luchar contra los vémitos o reflujo gastroesofagico, rino-
faringitis, coriza, etc., cambiar la posicién del nifio, evitando al maximo
el decidbito supino.

Tratamiento de las complicaciones. Se encontrara en los capitu-
los correspondientes (enteritis, meningitis, absceso cerebral). Para la
meningitis otdgena es fundamental el antibiograma, siendo més fidedigno
el obtenido de la secrecién timpdnica, que del propio liquido cefalorra-
quideo.

Tapo6n de cerumen

Es una masa amarillenta o marrén-naranja, constituida por la secre-
ci6n de las glandulas sebdceas y ceruminosas, epidermis descamada y
particulas de suciedad. Puede ser considerado como un mecanismo de
defensa natural del oido (similar al del moco en la nariz) y suele auto-
eliminarse. La costumbre de limpiar el cerumen con los bastoncillos de
algodén es un mal habito que conduce a la otitis externa crénica y a la

Beneficios demostrados

* Descenso febril més rapido

* Desaparicién pronta de la otalgia

* Menos incidencia de otitis media supurada

*» Mejoria de la cicatrizacion de la perforacién del timpano

Beneficio potencial
+ Reducci6n de la incidencia de mastoiditis y complicaciones intracraneales

Beneficios no demostrados
« Incidencia de derrame del oido después de una otitis media aguda
» Recurrencia de episodios de otitis media aguda

Evitar o retrasar el tratamiento antibiotico

+ Paciente mayor de 2 afios

+ Ausencia de anomalias anatémicas o inmunolégicas

« Membrana timpénica intacta

« Ultimo episodio anterior de otitis media hace més de 3 a 6 meses
+ Padres receptivos

+ Seguimiento médico garantizado

Conrad DA.

formaci6n de tapdn. Si éste llega a ocluir completamente el conducto
auditivo externo puede originar hipoacusia, actifenos y vértigo. Hay que
diferenciarlo del tapdn epidérmico (sobre todo en lactantes), que es una
masa compacta blanquecina, constituida por capas de epidermis desca-
madas. Tratamiento: el mas eficaz es la aspiracion del cerumen, previo
reblandecimiento con agua oxigenada al 3% durante 20 minutos o bien
instilaciones de hidréxido potasico en glicerina. Si asi no es posible,
deberd pasar a manos del especialista. Existe recientemente una cureta
luminosa que facilita la extraccion del cerumen.

Cuerpos extranos

Los nifios tienen tendencia a introducirse objetos en sus orificios,
entre ellos, el oido. El diagndstico por otoscopia es facil, pero la extrac-
€ion no tanto, ya que con pinzas en ocasiones todavia penetra mas. Por
ello es preferible un instrumento con forma de gancho para arrastrar hacia
afuera el objeto. Como no es una urgencia inmediata, es mejor no mani-
pularlo y referir al especialista para su extraccién. S6lo en el caso de que
se trate de un insecto vivo, la medida de urgencia es ahogarlo con cual-
quier liquido, ya sea alcohol, gotas o un anestésico. Hay que pensar que
un animal vivo, por pequefio que sea, andando por el timpano produce
un ruido grande y muy molesto.

Hipoacusia, cofosis, sordera

El déficit auditivo puede ser debido a otitis, pero otras veces sera de
origen central, de tipo neurolégico, psicgeno o congénito. Para inten-
tar catalogarlo hay que efectuar un interrogatorio muy minucioso haciendo
hincapié en: farmacos ototéxicos, antecedentes de patologia que pudiera
afectar a la trompa de Eustaquio, antecedentes familiares al respecto,
acifenos, datos del enbarazo (rubéola, infecciones virales, incompati-
bilidad Rh) inicio de la locucién y caracteristicas de ésta. Una vez esta-
blecido el déficit auditivo hay que intentar su identificacion etiopato-
génica, en cualquiera de los principales tipos de sordera: 1) conductiva
o de transmisién: las ondas sonoras no se transmiten de forma efectiva
al oido interno por alguna anomalia en las estructuras previas (oido medio
con todos sus componentes y trompa de Eustaquio). Ocasiona sordera
parcial y la intensidad depende de la estructura transmisora ausente o
patoldgica; en casos extremos los sonidos serdn transmitidos por la estruc-
tura 6sea del craneo. En todas ellas mejora el déficit al aumentar la‘inten-
sidad del estimulo. Representan el 85% de las sorderas adquiridas; 2)
sensorial: incapacidad del oido interno para convertir el estimulo fisico
en potencial nervioso, o bien para hacer llegar esos impulsos bioeléc-
tricos hasta el cerebro. La sordera puede ser total o parcial y no s6lo hay
trastorno cuantitativo de la sensacién auditiva, sino que también apa-
recen fendmenos psicoacisticos por alteracién cualitativa (defectos de
discriminacion, fatiga, adaptacion patol6gica, aciifenos); 3) central o
afasia sensorial: el sistema nervioso central es incapaz de dar signifi-
cado simbdlico a la sensacion percibida. Existen formas mixtas (com-



Cuadro 16.4.4. Hip(mcusiu. Clasificacion
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Cuadro 16.4.5. Indicadores de riesgo asociados a hipoacusia

Edad de aparicién
» Prelingual
» Perilingual
. Posthngual

Grado de perdtda audmva
+ Hipoacusia leve

» Hipoacusia media

» Hipoacusia intensa

* Hipoacusia profunda

(20-40 dB HL)
(4170 dB HL)
(71-90 dB HL)
(>90dB HL)

Topografia de la lesion
» Hipoacusia de transmisién
- Adquirida
- Otitis serosa
- Otitis media crénica
- Traumatismo
— Congénita
- Alteraciones estructurales de oidos externo y medio
- Aplasias y atresias aisladas
- S. Frangois. S. Franceschetti. S. Treacher-Collins
- Otoesclerosis
+ Hipoacusia de percepcién (neurosensorial)
- Genética
- Malformacién estructural del ofdo interno
- Aplasia de Michel (AD). Aplasia de Mondini (AD). Aplasia de Scheibe (AR).
Aplasia de Alexander. Acueducto del vestibulo ensanchado
- S. Waardenburg. S. Stricker. S. Leopard. Albinismo con sordera
- Osteogénesis imperfecta. Neurofibromatosis (AD)
- Hipoacusia genética no sindrémica dominante
- Autosémica recesiva
- S. Usher. S. Pendred. S. Jervell y Lange-Nielsen. S. Refsum
- Hipoacusia genética no sindrémica recesiva
- Ligada al sexo
- S. Norrie. S. Oto-palato-digital. S. Wilderbaank. S. Alport
- Fijacién de la platina o fistula perilinfatica
- Hipoacusias genéticas no sindromicas de herencia ligada al sexo (de inicio precoz
y répidamente progresivas; de progresién moderada o lenta)
- Multifactorial
- Microtia. Microsomia hemifacial. S. Goldenhar
- Cromosémica
- S. Turner. S. Patau. S. Edward. S. Down
—No genética
- Enfermedades infecciosas congénitas y neonatales: CMV, rubéola, toxoplasma,
herpes, sepsis neonatal
- Enfermedades infecciosas de inicio tard{o: sarampi6n, parotiditis, meningitis
bacteriana, otitis o mastoiditis recurrentes
- Ototéxicos: aminoglucésidos, diuréticos de asa, salicilatos, antineoplésicos,
antipalidicos
- Prematuridad. Anoxia-hipoxia perinatal o neonatal
- Hiperbilirrubinemia neonatal
- Traumatismo del oido o craneoencefélico (incluida fistula perilinfatica)
- Inducxda L por ru1do

Morant A, 2001.

binacién de sordera de conduccién y sensorioneural) y puramente psi-
cdgenas (incapacidad de oir, secundaria a un bloqueo mental voluntario
o involuntario).

Etiologia. Es muy variada (Cuadro 16.4.4). Sordera de transmision.
Es la mds facil de evidenciar, El 85-90% es secundaria a lesiones infec-
ciosas del oido medio (obstruccién tubdrica y otitis serosa aguda o cré-
nica o colesteatoma), que terminan en una otitis cicatricial. M4s rara-
mente se debe a causa no infecciosa (secuelas traumdticas, obstruccién
del conducto auditivo externo por tapén de cerumen, barotrauma). Suele
ser de intensidad moderada. Sordera adquirida de percepcion. Eviden-
cia etiologia multiple y a veces incierta, con la siguiente frecuencia: 1)
causas intrauterinas (15%): embriopatias toxicas, fetopatias, agentes fisi-
cos; 2) causas neonatales (30%): traumatismo obstétrico, hemorragia
intracraneal, ictericia nuclear, trauma aciistico por el ruido de las incu-
badoras; 3) causas postnatales (35%): infecciosas (meningitis diver-

Periodo neonatal

+ Antecedentes familiares de hipoacusia neurosensorial congénita o de instauracién

temprana (a lo largo de la infancia), hereditaria o de causa no aclarada

Infeccién de la madre durante la gestacion por alguno de los siguientes agentes: CMV,

rubéola, sifilis, herpes y toxoplasmosis (tanto si se confirma la infeccién, como si

existen datos analiticos o clinicos sugerentes)

Matformaciones craneofaciales, mcluyendo malformaciones mayores o secuencias

dismérficas que afecten a la linea facial media o a estructuras relacionadas con el oido

(externo, medio o interno)

Peso al nacimiento inferior a 1.500 gramos

Hiperbilirrubinemia grave, no en funcién de una cifra determinada, simo en cuanto a

que sea subsidiaria de exanguinotransfusién, por la edad o la patologia de base del

paciente

Empleo de medicamentos ototéxicos bien durante la gestaci6n en ciclo inico, o bien a

partir del nacimiento, en ciclos sucesivos o combinados (aminoglucésidos, diuréticos

de asa, cisplatino)

Procedimientos no autorizados en el embarazo (is6topos radiactivos, radiologia en el

primer trimestre)

Niveles séricos de aminoglucésidos por encima del rango terapéutico (aunque se

administren en ciclo tinico)

Aminoglucésidos (aunque se administren en ciclo tnico), siempre que exista historia

familiar de ototoxicidad medicamentosa

Medicamentos por via parenteral y alcoholismo (madre gestante)

Meningitis bacteriana (a cualquier edad)

Accidente hipoxicoisquémico (a cualquier edad) especialmente, en el momento del

parto, si se registra Apgar de 0 a 4 al primer minuto o de 0 a 6 al quinto minuto, y

siempre que se produzca parada cardiorrespiratoria

Ventilacién mecénica prolongada durante més de 5 dias en el RN

Signos clinicos o hallazgos sugerentes de sindromes asociados a hipoacusia

(Waardenburg, retinitis pigmentosa, intervalo Q-T prolongado, osteogénesis

imperfecta, mucopolisacaridosis, etc.)

Traumatismo craneoencefdlico con pérdida de conciencia o fractura de craneo (en toda

edad)

+ Trastornos neurodegenerativos. Patologfa neurol6gica que curse con convulsiones
(cualquier edad)

Desde la etapa de lactante hasta los 3 aiios de edad

* Sospecha formulada por los padres o cuidadores de pérdida auditiva en el nifio.

* Retraso en la adquisicién de los hitos audiolingiifsticos normales para el cociente de
desarrollo global del nifio

+ Otitis media aguda recidivante o crénica persistente, durante mds de tres meses.
Infecciones que se asocien a hipoacusia

sas), toxicas (farmacos), traumaéticas, tumorales. En el Cuadro 16.4.4 se
exponen también los principales sindromes malformativos asociados a
sordera y en el Cuadro 16.4.5, los indicadores de riesgo. El diagnéstico
debe establecer: a) si existe o no sordera; b) la gravedad del déficit; c)
identificar la etiologfa. Para ello se dispone de distintas pruebas audio-
métricas, como audiometria tonal, audiometria vocal, audiometria lddica
peep show, prueba de discriminacion, impedanciometria, otoemisiones
aclisticas y los potenciales evocados, siendo las tres dltimas las que mayo-
res datos aportan en lactantes y parvulos, por ser objetivas y no precisar
la colaboracién del paciente (Fig. 16.4.4).

Tratamiento. Eliminacién y prevencién de las causas. Prétesis audi-
tiva. Reeducacion del habla (foniatria). Implante coclear. El problema
candente de la deteccién precoz en forma de cribado universal ha sido ya
mencionado en otras partes de la obra. Aqui se recuerda que no hay un
consenso establecido y existen riesgos de medicalizar una situacién
conla con51gu1ente yatrogenia, que debe prevenirse siempre (la llamada
prevencion cuaternaria). 0

Vértigo

Descrito también como sensacién de vértigo o alucinacién del movi-
miento, puede acompaiiar a distintos procesos 6ticos o ser secundario a
enfermedades sistémicas, neurolégicas, toxicas. En pediatria falta a
menudo una descripcion correcta del sintoma por el pequefio paciente y
es preciso anotar los signos objetivos acompafiantes (mareo, inestabili-
dad, palidez, vémitos), que inducen con facilidad a diagndsticos erré-
neos. Las principales formas son: a) acompariado de sintomas dticos:
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3¢ dia
Identificacion  —»

OEAP —
factor de riesgo* |
Fall

Audici6n normal

PEATC

1 mes — OEAP/PEATC — Audici6n normal

Falla —»  Pautas de observacién de conducta (padres)
3 mes — PEATC —  Normooyente
Falla —  Alto indice de sospecha de hipoacusia

Contindian pautas observacién de conducta,
Principios de estimulacion auditiva precoz

— Pasa —>

6% mes — PEATC Normooyente

Falla —  Diagnéstico de confirmacién de hipoacusia.
Se inicia rehabilitacién logopédica y técnicas
de desmutizacién. Primeros intentos de
adaptaci6n protésica

*Nifio de edad mds avanzada con sospecha de hipoacusia puede ser introducido en el esquema
diagnéstico, acortando los intervalos de tiempo para alcanzar un diagnéstico lo mds precoz posible.
OEAP: emisiones otoacusticas; PEATC: potenciales evocados acdsticos del tronco cerebral.

Figura 16.4.4. Secuencia diagndstica en la hipoacusia infantil (Morant A.).

obstruccion completa del conducto auditivo externo, otitis medias agu-
das (si se acompafian de laberintitis), otitis media serosa crénica (por pre-
sencia de fluido en oido medio), otitis media supurada crénica (por inva-
sién laberintica por un colesteatoma), la hidropesia endolinfética laberintica
(dilatacién del saco endolinfatico), las laberintitis (serosas, supuradas,
viricas) y afectacion retrolaberintica (lesiones del VIII par); b) en ausen-
cia de sintomas 6ticos: vértigo paroxistico benigno, en nifios de 1 a 4
afios, con crisis de 1 a 3 minutos, asociado a procesos infecciosos, debiendo
ser diferenciado del vértigo postural benigno, de la neuritis vestibular
y, sobre todo, del sindrome de Méniére, que aparece también con epi-
sodios paroxisticos de vértigos, zumbidos y gradual pérdida auditiva sen-
sitivo-nerviosa; c) vértigo con trastornos sistémicos: en la insuficiencia
vertebrobasilar intermitente, hipertensién arterial, hipoglucemia, hiper-
ventilacidn y trastornos psicogenos, todos ellos muy raros en el nifio, a
excepcion del Gltimo; d) con alteraciones del SNC': son vértigos mds fre-
cuentes en la edad pediatrica, aunque ficiles de identificar por el resto de
la clinica, como ocurre en sindromes comiciales, traumatismo, neopla-
sias, infecciones, enfermedades desmielinizantes y por farmacos, como
anticonvulsivantes, psicotropos y aminoglucésidos. La exploracion ves-
tibular en el nifo es dificil, pero los especialistas entrenados pueden rea-
lizar exdamenes vestibulares con buenos resultados, actualmente la nis-
tagmografia computarizada o la videonistagmografia. Tratamiento.
Etiologico y sintomatico (véase cap. 23.5).
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16.5 Patologia de los senos
paranasales. Sinusitis
P. Clarés, J. Caritg, M. Cruz-Herndndez

Con frecuencia los senos paranasales se encuentran afectados, coin-
cidiendo a veces con procesos respiratorios recidivantes, no sdlo de vias
altas, sino también del 4rbol bronquial. Ademds, en las broncopatias y en
los procesos respiratorios de vias altas repetidos o subcrénicos, la sinu-
sitis se considera como un factor causante de recidivas o cronicidad, al
comportarse como un foco latente. Debe advertirse igualmente que en
cualquier proceso inflamatorio banal de vias respiratorias altas puede
existir una afectacién sinusal, que sélo tendrd valor cuando persiste el
velamiento radiolégico pasado el proceso inicial causante. Entonces es
cuando puede hablarse propiamente de sinusitis.

Desarrollo y fisiologia de los senos

Los senos paranasales no se encuentran totalmente desarrollados en
la infancia, sino que evolucionan durante la nifiez, siendo distinto el grado
de desarrollo de los diferentes senos (asincronia).

Senos maxilares. Acaparan el interés en la edad infantil (99% de la
patologia sinusal). No adquieren un tamario apreciable radiolégicamente
hasta la edad de un afio aproximadamente, no siendo asiento de infec-
ciones ni de otros procesos patolégicos antes de esta edad. Radiolégi-
camente se muestran con una silueta de forma oblonga, en el sentido ver-
tical; al avanzar la edad ambos didmetros, vertical y horizontal, aumentan,
alcanzando hacia la edad de 6 6 7 afios una longitud similar en ambos
sentidos, con forma aproximadamente triangular, con base en plano medio
y vértice externo. Se comunican con las fosas nasales a nivel del hiato
semilunar del meato medio, a través de un orificio situado en la extre-
midad superior de la pared interna del seno, de tal forma que el drenaje
del mismo se encuentra dificultado, hecho que condiciona la mayor faci-
lidad para la infeccién y retencién de moco y pus en la cavidad. El suelo
del seno maxilar estd constituido por la apéfisis alveolar del maxilar supe-
rior a nivel de la zona de implantacién de los premolares (segundo pre-
molar y aun el primero) y molares (primero y, a veces, el segundo).

Senos frontales. Se constituyen lentamente, de tal forma que hasta
la edad de 7 afios no tienen un tamafio apreciable, no adquiriendo signi-
ficado patol6gico hasta esta edad. En edades anteriores, radiol6gicamente
s6lo se aprecia un pequefio recepticulo junto al borde interno de cada
érbita, a nivel de la extremidad superior de las fosas nasales.

Senos etmoidales. Son tres grupos de celdillas con localizacién ante-
rior, media y posterior, correspondientes a cada hueso etmoides. Si bien pue-
den apreciarse en los nifios pequefios, radiolégicamente no siempre son faci-
les de distinguir antes de los tres afios de edad, pues a la intima proximidad
a los demas senos, lo que dificulta su localizacidn, se une el que fisiol6gi-
camente muestran una opacidad dentro de la edad sefialada (hasta los 3 afios).

Seno esfenoidal. Se presenta dividido en dos partes por un septum
medio anteroposterior, que con frecuencia se encuentra desplazado a uno
y otro lado; a su vez, ambos compartimientos, derecho e izquierdo, sue-
len estar subdivididos en otros mds pequefios. La exploracién radiold-
gica de este seno no siempre es facil; se recomienda efectuarla en tres
proyecciones, dorsoventral, lateral y submentovertical, ya que se super-
pone a las estructuras vecinas. Patolégicamente no adquiere significado
hasta la edad de 15 afios aproximadamente, si bien su desarrollo permite
a veces la participacién mds precoz.

Funcion. Se estima que los senos intervienen, mediante la produc-
cién de moco, en la defensa antiinfecciosa local, al mismo tiempo que
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desempefian un importante papel en la fonacién, matizando el tono de
voz en la ventilacién de las fosas nasales, etc. Como es 16gico, los senos
participardn, a través de su mucosa, de todas las misiones fisiolégicas y
de las diversas desviaciones patolégicas de las vias respiratorias altas.

SINUSITIS

Se trata de una inflamacién de la mucosa de los senos paranasales
generalmente de origen bacteriano; a menudo es dificil de distinguir de
una simple rinofaringitis virica o de una inflamaci6n sinusal de causa
alérgica. Estos dos procesos predisponen, a su vez, a la aparicién de infec-
ciones bacterianas de los senos paranasales.

Todos los senos se encuentran recubiertos por una mucosa, que se
continda con la nasal. La participacién simultinea de varios senos en el
proceso inflamatorio, edematoso o infeccioso, se debe, por una parte, a
que la mucosa que los recubre es una hoja dnica sin solucién de conti-
nuidad y, por otra parte, a que todos drenan en las fosas nasales (unos en
el meato superior y otros en el medio) muy préximos unos de otros, a tra-
vés de conductos que van desde el seno correspondiente a la fosa nasal,
salvo los maxilares que, como se ha dicho, evaciian directamente a tra-
vés de un pequefio orificio.

Etiopatogenia

En cuanto a factores causales directos, en primer lugar actdan las
repetidas infecciones de vias respiratorias altas, favorecidas en parte por
la inmadurez inmunoldgica. Como el orificio del seno maxilar es pequefio,
con facilidad se obstruye, faltando la aireacién normal, con lo que puede
quedar acumulada secrecién purulenta, a partir de la cual se produce la
infeccién local. Aunque no se obstruya el orificio del seno, las caracte-
risticas anatémicas descritas favorecen el depdsito de pus y gérmenes, y,
por tanto, la infeccién del mismo. Mds propio del nifio mayor, aunque
muy infrecuente, es la infeccién sinusal como consecuencia de la per-
foracién de la lamina Gsea alveolar, consecutiva a la osteomielitis resul-
tante de la infecci6n de la raiz de la pieza dentaria correspondiente, en
cuya extremidad se ha formado con anterioridad un absceso.

Agentes causantes de infeccién de los senos son: neumococos, Hae-
mophilus, Branhamella (Moraxella) catarrhalis, estreptococos, estafilo-
cocos y anaerobios, como mds frecuentes. Pseudomonas aeruginosa es
el germen causal més frecuente en los pacientes afectos de fibrosis quis-
tica. Los virus responsables de las infecciones respiratorias mds comu-
nes son productores igualmente de las sinusitis. Entre las infecciones pro-
pias de la edad infantil todavia cabe recordar el sarampidn, pero igual
ocurre en otras virosis generalizadas con participacién de la mucosa res-
piratoria. Los hongos (Alternaria y Aspergillus) son responsables de cua-
dros de sinusitis por mecanismo alérgico.

Factores favorecedores. Ya se conocen los déficit inmunitarios tran-
sitorios, tan frecuentes en la infancia, como predisponentes de las infec-
ciones repetidas en el aparato respiratorio, y mas audn los déficit congé-
nitos méds importantes, desde la agammaglobulinemia a la discinesia ciliar.
Las adenoides hipertrofiadas impiden la ventilacién nasal normal, el
moco-pus se acumula en las fosas nasales y se favorece la infeccion de
los senos. Otros factores a considerar son los enfriamientos y el aciimulo
de agua en las cavidades sinusales, como a veces ocurre en nifios mayor-
citos, que practican la natacién o el buceo en aguas contaminadas. Siem-
pre se recordard que el edema de la mucosa sinusal es muy frecuente en
los procesos alérgicos: la sinupatia alérgica bilateral persiste atin en las
intercrisis, y puede servir como base del diagndstico intercritico de las
alergopatias respiratorias.

"
Sintomatologia y diagnéstico

En el nifio no suele tener la agudeza propia del adulto. Se manifiesta
frecuentemente como un foco latente, causa en muchas ocasiones de la
recidiva de los procesos infecciosos de vias altas e incluso del drbol bron-
quial. Por este motivo, el hallazgo de la afeccién es muchas veces con-
secuencia de una exploracién rutinaria, que debe hacerse en todo caso de
broncopatia o infeccién recidivante de vias aéreas superiores. Como sin-
tomas mds frecuentes cabe citar: rinorrea persistente que, si es unilateral
y de moco-pus, indica la posibilidad de sinusitis bacteriana y, si lo es
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Figura 16.5.1. A) Sinusitis maxilar aguda, imagen endoscépica con mucopiis en el meato medio. B) TC de senos: sinusitis maxiloetmoidal anterior del lado
izquierdo. C) Complicaciones de la sinusitis: celulitis orbitaria preseptal. D) Complicaciones de la sinusitis: Pott’s Puffy Tumor. Abscesos craneales miiltiples
provocados por la osteomielitis difusa de los huesos frontal y parietal. E) Complicaciones de la sinusitis: Pott’s Puffy Tumor. TC sinusal: absceso subperidstico
frontal y coleccién subdural en relacién con la sinusitis previa.

de moco fluido y bilateral, puede corresponder a rinosinupatia alérgica;
tos nocturna esta provocada, generalmente, por la secrecién sinusal, que
drena més fécilmente de la cavidad con el dectibito lateral o supino adop-
tado durante el suefio; cefalea (excepcional en el nifio, mas frecuente
en la sinusitis frontal); edema palpebral (sinusitis etmoidal}, que afecta
especialmente al parpado inferior, con cardcter uni o bilateral, a veces
precediendo a un alarmante cuadro de celulitis orbitaria. Sintomas gene-
rales: palidez, cercos periorbitarios, anorexia, febricula. Puntos dolo-
rosos: al presionar con la yema del pulgar en el extremo interno de la
zona superciliar (sinusitis frontal) y sobre el hueso malar o inmediata-
mente por debajo de él (sinusitis maxilar). En el nifio no siempre se refie-
ren con objetividad, ademés de que el dolor es mas propio de las sinusi-
tis agudas supuradas, menos frecuentes. La transiluminacion de los senos
no aporta datos muy precisos en la edad infantil.

Diagnostico diferencial, En ocasiones es dificil distinguir si se trata
de un cuadro catarral virico o de un proceso alérgico sin sobreinfeccion
bacteriana. En nifios pequeilos, un cuerpo extrafio intranasal o una ade-
noiditis purulenta pueden simular sinusitis. También hay que hacer el
diagnéstico diferencial con otras causas de cefalea.

Fxamen clinico. Permite encontrar secrecién mucopurulenta en las
fosas nasales o en la faringe, una mucosa nasal eritematosa, faringitis y
otitis media aguda o serosa. A veces la presién sobre los senos parana-
sales es dolorosa o puede apreciarse un edema blando e indoloro de los
parpados. El dolor facial no es especifico insensible para el diagndstico
de sinusitis, sin embargo, el edema periorbitario en el contexto clinico
descrito, es muy sugestivo de sinusitis. La presencia de material puru-
lento en el meato medio es muy sugestivo de sinusitis aguda.

Exploraciones complementarias

Puncion exploradora, En el seno maxilar (mediante un trocar, que
se introduce por la nariz, en el meato inferior, perforando la pared del
seno), practicada por un otorrinolaring6logo, linicamente en casos resis-
tentes al tratamiento, donde al mismo tiempo es terapéutica. Esta es
una técnica que hoy en dia estd pricticamente abandonada.

Exploracion endoscopica, Mediante Gpticas adecuadas permite hacer
un diagndstico mds preciso asi como una toma bacteriolégica y biop-
sia, si es necesaria.

Radiologia, Es el procedimiento més util para el diagnéstico de las
sinupatfas en pediatria, precisando su localizacién y naturaleza. Es, ade-
més, imprescindible para seguir la evolucién del proceso y la eficacia
del tratamiento. La densidad radiolégica de los senos es similar a la
de las 6rbitas y a la de las fosas nasales. Para apreciar estas caracteris-
ticas la radiografia se hard en deciibito prono, en proyeccién “mentén-
nariz-placa”. A veces los senos maxilares se encuentran divididos por
varios tabiques fibrosos u dseos, sin significacién patolégica. En otras
ocasiones, uno o ambos senos maxilares se encuentran escasamente des-
arrollados, lo que se ha de tener en cuenta para no confundir esta ima-
gen hipopldsica con la de un seno ocupado. La obstruccién del orifi-
cio del seno maxilar sucederd cuando hay un gran edema de la mucosa

nasal y también por engrosamiento del anillo 6seo, como ocurre en la
talasemia mayor. Como el proceso es bilateral, se aprecian ambos senos
con una opacidad uniforme, de mediana densidad, al mismo tiempo que
el engrosamiento de la mucosa de ambas fosas nasales en el primer caso.
No corresponde, pues, a una verdadera sinusitis. Una densidad simi-
lar, también bilateral, se aprecia en casos de gran edema de la mucosa
del seno, que llega a ocupar la totalidad o casi totalidad del mismo; en
estos casos la observacion detenida de la zona permite ver, casi siem-
pre, la mucosa engrosada, que a veces no oblitera totalmente uno de los
senos, viéndose una pequefia burbuja aérea en la zona central. La sinu-
sitis bacteriana se manifiesta radiolégicamente por la opacidad intensa,
irregular, que afecta casi siempre a un solo seno o con distinta intensi-
dad (Fig. 16.5.1). La sinupatia alérgica se pone en evidencia por un
engrosamiento de la mucosa de ambos senos que, como se ha dicho,
puede ocupar la casi totalidad de la cavidad. Mds frecuente es encon-
trar el engrosamiento de la mucosa de sélo algunos milimetros, vién-
dose perfectamente el revestimiento de las paredes 6seas. La coinci-
dencia de esta imagen con la palidez de la mucosa nasal y la eosinofilia
del moco aseguran el diagndstico de sinupatia alérgica. Similar a la ante-
rior es la imagen de las sinusitis crénicas en las que, ademés del engro-
samiento de la mucosa, se visualiza la esclerosis del hueso que la cir-
cunda, signo caracteristico a tener en cuenta. A veces la radiografia
permite apreciar otras formas de sinupatia, como es la presencia de
pélipos en ¢l interior del seno, como consecuencia de sinusitis crénica,
acimulos quisticos mucosos o mucoceles, los raros quistes del seno y
la ain més infrecuente osificacién de las paredes del quiste y las tumo-
raciones propias o secundarias.

Para el diagnéstico de sinusitis etmoidal, por su localizacién y fre-
cuentes complicaciones de vecindad (absceso subperidstico, celulitis orbi-
taria) es preferible la prictica de TC, que detecta con mayor precisién las
alteraciones sinusales de modo que resulta muy dtil en las situaciones ati-
picas, complicadas o crénicas. Las indicaciones para practicar TC de
senos son: enfermedad sinusal con complicaciones orbitarias o del SNC;
sinusitis de repeticién y sinusitis prolongada o con respuesta inadecuada
al tratamiento.

Ultrasonografia y RM. El examen por ultrasonidos es ttil para detec-
tar la presencia de liquido en el seno maxilar y pélipos en el interior del
seno maxilar. Esta técnica tampoco ha tenido la repercusion clinico-diag-
néstica que se le suponfa. RM interesa en el estudio de los tejidos blan-
dos afectados, pero poco sensible para demostrar afectacién 6sea. Se com-
plementa con TC para el diagnéstico de las sinusitis fingicas.

En conclusién, ante cualquier duda diagnéstica, TC de senos sera la
clave diagnéstica, no sélo para los senos anteriores, sino también para
los posteriores (etmoidales y esfenoidales), asf como en sus complica-
ciones.

TRATAMIENTO

Sinupatfa alérgica. Cede con el uso de corticoides por via oral, a las
dosis habituales, antihistaminicos también orales, y localmente con apli-
caciones de farmacos efedrinicos, bromuro de ipratropio y corticoides.



Su prondstico se considera favorable, ya que puede curar en todos los
casos, si bien las recidivas son muy frecuentes.

Sinusitis bacteriana. Hay que eliminar los factores condicionantes,
cuando existen, como son las adenoides hipertrofiadas, la pieza dentaria
responsable de la osteomielitis del suelo del seno. Asimismo y, dada su
estrecha ligaz6n con las adenoiditis y los problemas de drenaje de las vias
aéreas superiores, es importante ensefiar al nifio y a sus padres la manera
de mantener la nariz y orofaringe “limpias”, lo que puede ser una buena
profilaxis.

Tratamiento antibiético. Amoxicilina. Es el tratamiento de elec-
cion, se utiliza a dosis altas (70-90 mg/kg/dia) asociada o no a cido cla-
vuldnico (6-8 mg/kg/dia). Por lo general es suficiente la amoxicilina sola,
pero es preferible asociar dcido clavuldnico en las sinusitis frontales o
esfenoidales, en las sinusitis etmoidales complicadas y cuando falle el
tratamiento con amoxicilina sola. Otros antibi6ticos, como la cefuroxima,
también se han mostrado eficaces. Los pacientes con aspecto toxico deben
ser hospitalizados y tratados por via parenteral con: amoxicilina-clavu-
lanico, cefuroxima, cefotaxima o ceftriaxona. En condiciones normales,
la duracién del tratamiento es de 10 dfas.

Tratamiento sintomatico. El acimulo de mucosidad purulenta en
las fosas nasales aconseja, ocasionalmente, efectuar lavados con suero
fisioldgico o con cloruro de benzalconio, si bien esta practica tiene un
cierto peligro de ocasionar otitis por obstruccién de la trompa por el
pus arrastrado por el lavado. Cuando el tratamiento médico no resuelve
el problema hay que acudir al especialista: en una primera fase procederd
al drenaje del seno, a través del cual se pueden administrar antibidticos
localmente. Como segundo paso, entrara en consideracién la limpieza
quirdrgica del seno.

Tratamiento quirirgico. El tratamiento quirtrgico de las sinusitis
bacterianas y fingicas, asi como las complicaciones sinusales, han seguido
una evolucién muy importante y las técnicas actuales son minimamente
invasivas. La cirugia endoscdpica nasosinusal ofrece grandes ventajas
quirtirgicas y no es mutilante. Esta cirugia permite acceder al meato medio,
verdadero conflicto del drenaje de los senos maxilares y etmoidales y
solucionar su obstruccién. En el nifio pequefio es poco frecuente tener
que hacer tratamientos quirdrgicos, pero en los nifios mayores y en los
adolescentes es algo mas frecuente.

Evolucion. Cuando el tratamiento es adecuado, la mejorfa clinica es
rdpida, los pacientes quedan afebriles y disminuye claramente la tos y la
rinorrea. Si a los 2 dias el enfermo no ha mejorado, hay que replantearse
el diagnostico y el tratamiento.

COMPLICACIONES

Normalmente son la consecuencia de una sinusitis aguda evolucio-
nada.

Complicaciones intracraneales. Mas bien propias de las sinusitis
frontales, esfenoidales o etmoidales y, por lo tanto, de nifios de mayor
edad, las lesiones incluyen: abscesos epidurales, subdurales y del parén-
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quima cerebral. La trombosis del seno cavernoso es més especifica de
las etmoiditis y la trombosis del seno sagital superior corresponde al seno
frontal. La osteomielitis craneal (del hueso frontal) o tumor edematoso
de Pott es un absceso subperidstico del hueso frontal, que se presenta
como una tumefaccion localizada en la regién frontal suprayacente, siendo
el resultado de una sinusitis y osteomielitis frontal. El diagnéstico pre-
coZ y su tratamiento urgente serdn necesarios para evitar graves com-
plicaciones encefilicas, tales como el absceso cerebral y el enfisema. Las
meningitis no son excepcionales, las secuelas neuroldgicas son posi-
bles y la mortalidad no es despreciable.

Complicaciones orbitarias. Son la consecuencia de la extensién a
través de la 1dmina papirdcea del etmoides. Las celdas etmoidales a veces
son muy finas y en algunos puntos presentan dehiscencias, que permiten
el paso de la infeccidn hacia la drbita, produciendo en ella las celulitis
preseptales que afectan al parpado y al tejido cantal anterior del septum
orbitario. Este cuadro responde normalmente a la terapia antibidtica,
basada en el cultivo del contenido del seno maxilar. Las complicacio-
nes que cruzan el septum orbitario, tales como la celulitis orbitaria, el
absceso subperidstico y el absceso de la érbita, con frecuencia requieren
un tratamiento quirdrgico, para solucionar los problemas oculares que se
puedan ocasionar. Signos precoces de estas complicaciones son el edema
palpebral, la proptosis y el dolor ocular al movimiento oculomotor y, més
adelante, quemosis y oftalmoplejia parcial. La oftalmoplejia completa
con pérdida de vision se instaura rdpidamente, siendo necesaria una urgente
actuacion quirdrgica. El diagndstico de todas las complicaciones se rea-
liza mediante TC coronal y axial de senos.
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16.6  Sindrome de apnea

obstructiva del sueno

M. Crespo

Los nifios con sindrome de apnea obstructiva del suefio (SAOS)
presentan episodios de obstruccidn total o parcial de la via aérea durante
el sueflo, con ronquidos, retracciones o movimientos paradéjicos de la
pared costal y abdominal durante el suefio, pausas respiratorias, cefa-
lea y somnolencia excesiva diurna, alteraciones del comportamiento
(especialmente en nifios pequefios), respiracién bucal durante el dia y
facies adenoidea, hipertrofia amigdalar y, con frecuencia, obesidad o
fallo para medrar. Todas o algunas de estas manifestaciones pueden
pasar desapercibidas, siendo los sintomas diurnos inconstantes en nifios,
por lo demés, con frecuencia de comportamiento diurno normal y explo-
racién clinica no relevante. Es habitual el retraso en el diagndstico
hasta varios meses tras el comienzo de los sintomas. El diagnéstico
precoz permite prevenir las complicaciones a largo plazo: retraso del
crecimiento, infecciones respiratorias de repeticién, dafio neurolégico,
hipertensién pulmonar o cor pulmonale, fundamentalmente. La fisio-
patologia del SAOS es, presumiblemente, igual que en adulto, pero la
clinica y las circunstancias condicionantes son diferentes. La patolo-
gia de la obstruccion de la via respiratoria superior relacionada con el
suefio puede ser un todo continuo que se inicia en el “roncador pri-
mario”, pasa por el “sindrome de resistencia aumentada de la via aérea
superior” y llega al “sindrome de apnea obstructiva del suefio” (Cua-
dro 16.6.1).

Concepto. La ausencia de flujo aéreo a nivel de las vias aéreas supe-
riores se denomina apnea central si se debe a la pérdida de actividad de
los centros respiratorios superiores y obstructiva si es consecuencia de la
oclusién de las vias aéreas. Si participa tanto el fallo central como secun-
dariamente, el componente obstructivo se considera apnea mixta.

Para Marcus es patolégica la existencia de mds de un episodio de
apnea obstructiva por hora de suefio o la de més de tres desaturaciones
por hora de suefio. Convencionalmente se define la apnea obstructiva
como el “cese del flujo aéreo en boca y nariz durante més de 10 segun-
dos, acompaiiado de persistentes esfuerzos inspiratorios”. Si los episo-
dios son més prolongados pueden acompafiarse de bradicardia (con fre-
cuencia cardiaca inferior a 50) y desaturacion de O.. Hipopnea es la
disminucién del flujo aéreo o de los movimientos toracoabdominales en
un 50%, siempre que duren més de 10 segundos. Estos episodios se acom-
pafian de una bajada de la saturacién arterial de oxigeno de, al menos, un
4%. La American Thoracic Society admite como apnea obstructiva la
ausencia total de flujo aéreo nasobucal durante, al menos, dos ciclos res-
piratorios asociada a esfuerzo toracoabdominal.

Cuadro 16.6.1. Sueno y obstruccion de la via respiratoria superior: un todo
continno desde el roncador primario al sindrome de apnea

obstructiva (adaptado de Villa y De Miguel)

Grado Clinica

0 No roncador, resistencia normal de la via respiratoria.

1 Roncador (“roncador primario”), aumento de la resistencia de la via
respiratoria sin otros sintomas.

2 “Sindrome de resistencia aumentada de la via aérea superior”,
alteraciones del suefio sin apnea, hipopnea ni hipoxemia.

3 Apnea, hipopnea, alteraciones del suefio sin desaturacién, SAOS

4 Apnea, hipopnea, alteraciones del suefio con desaturacién, SAOS

5 Cor pulmonale, cardiomegalia, insuficiencia cardiaca congestiva

Este sindrome fue descrito por Osler y actualizado gracias a la apor-
tacién de Guilleminault en 1976, siendo hoy la principal causa de ade-
noamigdalectomia tras la disminucién de las indicaciones por infeccio-
nes reiteradas, por la eficacia de la antibioterapia. E1 SAOS se considera
consecuencia de la combinacién de un anormal control neuromuscular y
del estrechamiento de la via aérea a nivel del tramo superior. La preva-
lencia se estima entre el 1 y el 3% de los nifios, especialmente entre 2 y
6 afios, sin diferencias en cuanto al sexo en el periodo prepuberal y con
cierta predisposicién familiar. Se estima que, en un grupo etario equi-
valente, el 10% son roncadores.

ETIOLOGIA

La hipertrofia de adenoides y de amigdalas y las malformaciones del
macizo faciomandibular, entre otras, son causa destacada. La tendencia
al colapso puede aumentar con la flexién del cuello o la hipotonia mus-
cular, tal como sucede en los prematuros o en los nifios con enfermeda-
des neuromusculares. En el periodo neonatal, aunque la mayor parte de
las apneas son centrales, con frecuencia se asocia un componente obs-
tructivo. La causa mas frecuente de apnea obstructiva en el preescolar
y escolar es la hipertrofia de adenoides y de am{gdalas. Estos nifios pre-
sentan una forma de obstruccidn crénica parcial de las vias aéreas supe-
riores, Confluyen siempre dos factores causantes: la obstruccién meca-
nica a nivel del paladar blando, anillo de Waldeyer y/o mandibula y la
hipotonfa durante el suefio de la musculatura lingual.

Causas mds significativas (Cuadro 16.6.2) son: prematuridad, hiper-
trofia adenoidea y amigdalar y malformaciones o deformidades craneo-
faciales (con micrognatia: secuencia de Pierre Robin, artrogriposis mal-
tiple congénita; con hipoplasia mediofacial: sindrome de Down —se estima
que entre el 30 y el 45% tienen SAQS-, sindrome de Larsen, sindrome
de Crouzon, sindrome de Apert; con macroglosia: sindrome de Beckwith-
Wiedemann). Entre otras aparecen: tabaquismo pasivo (véase cap. 25.6),
patologia neuromuscular (miopatia congénita, parilisis cerebral infantil,
disautonomia adquirida), alteraciones del SNC (traumatismos, tumo-
res, malformaciones de Arnold-Chiari), obesidad y otras (firmacos sedan-
tes, nasofaringitis, estado postpalatoplastia, desviacién del tabique nasal,
tumores, quistes, hemangiomas). Dependiendo de 1a edad, existe pre-
dominio de unos u otros factores etioldgicos, si bien la etiologia predo-
minante, como se ha repetido, en los nifios es la hipertrofia adenotonsi-
lar y los sindromes o malformaciones que afectan al macizo maxilofacial,
y pueden intensificarse con el crecimiento.

PATOGENIA

La via respiratoria alta comprende desde la nariz hasta la laringe. Desde
nasofaringe a glotis tiene forma de tubo cuyas paredes son partes blandas
mantenido por miisculos. La disfuncién de estos misculos orofarfngeos
es béasica para el desarrollo del SAOS en nifios, pero, al menos en la mitad
de los casos, el factor dominante es la pequefiez de la via aérea superior.
Durante el sueiio se relajan los muisculos dilatadores disminuyendo el cali-

Cuadro 16.6.2.  Etiologia del sindrome de apnea obstructiva del sueno

Sindrome de Pierre-Robin
Sindrome de Treacher-Collins
Sindrome de Down
Macroglosia

Acondroplasia

Hematoma del tabique nasal
Sindrome de Cornelia de Lange
Enfermedad de Crouzon

Hipertrofia adenoidea
Hipertrofia amigdalar
Obesidad

Sindrome fetal por warfarina
Pélipos nasales

Rinitis alérgica crénica
Atresia o estenosis de coanas
Desviacién de tabique

Postpaloplastia Sindrome de Wiedemann-Beckwith
Hipoplasia mandibular Acondroplasia
Mucopolisacaridosis Sindrome de Klippel-Feil

Pardlisis cerebral Sindrome de Prader-Willi
Hipotiroidismo Osteopetrosis
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Figura 16.6.1. Patogenia de la obstruccién de vias respiratorias en el SAOS.

bre; se altera el control reflejo de la via aérea alta, el impulso respirato-
rio y la sensibilidad a varios mecanismos de control respiratorio. Esta via,
constituida por tejidos blandos, se colapsa con facilidad. El tono de sus
paredes se mantiene por los musculos que rodean la faringe, oponiéndose
al colapso tanto en flexion del cuello, como en inspiracion. El normal equi-
librio entre la fuerza de los musculos dilatadores y la presién creada por
la energfa contrdctil diafragmdtica y la resistencia de la via respiratoria en
nariz o boca puede perderse al aumentar la resistencia nasal o al dismi-
nuir la actividad muscular dilatadora. Un control reflejo de la postura
del cuello produce hiperextension y aumento del tono de las paredes farin-
geas, favoreciendo la permeabilidad de la via aérea, cuando la asfixia
alcanza un grado notable. La hipotonia muscular del mudsculo geniogloso
y de otros miisculos dilatadores de la faringe durante el suefio del nifio,
conservando la contraccién del diafragma, conduce a la negatividad de la
presion transmural de las vias aéreas, con tendencia a colapsarse la oro-
faringe. Este hecho ocurre cuando la presion subatmosférica faringea gene-
rada durante la inspiracién excede el dintel de las fuerzas estabilizadoras
por la contraccion de dilatadores y abductores de las vias respiratorias
superiores (geniogloso, periestafilino externo y estilofaringeo, principal-
mente). El calibre de la faringe a nivel del paladar blando depende del ten-
sor del velo, palatogloso, palatofaringeo y musculos de la ivula; a nivel
lingual, predomina la accién del geniogloso y del geniohioideo (Fig. 16.6.1).
La contraccidn de estos grupos musculares ha de hacerse de forma coor-
dinada antes de la contraccién diafragmdtica. En el SAOS, esta funcién
contrictil estd disminuida y desorganizada. En adultos con SAOS se ha
comprobado que existen modificaciones histolégicas (aumento del niimero
de fibras del tipo ITa como expresion de un proceso de adaptacion). La
importante participacion de los midsculos del paladar, junto a su gran vul-
nerabilidad para la fatiga, podria contribuir a explicar porqué la obstruc-
cién es importante a este nivel. La via aérea a nivel de la base de Ia len-
gua tiene configuracion de anillo, cuyo borde anterior es la base de la
lengua y los limites posterior y laterales estan constituidos por las pare-
des de la faringe; en el nifio despierto Ia contraccién activa de sus mus-
culos mantiene la permeabilidad durante la fase inspiratoria. Mientras que
en el sueno, preferentemente en el suefio REM, disminuye el tono de la
musculatura orofaringea hasta tal grado que, si actiia sobre una parcial
obstruccion de la faringe, los esfuerzos inspiratorios pueden ocasionar
el colapso de estas estructuras y, su oclusion, producir un episodio de apnea
obstructiva. En este sentido, podria considerarse una enfermedad de la
fase REM del suefio.

Iisiopatologia. El flujo de aire se produce por diferencias de pre-
siones. Durante la inspiracion la presién es mayor en vias superiores que
en los alvéolos y el flujo aéreo va de la boca y nariz al espacio alveolar.
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Figura 16.6.2. Fisiopatologia del sindrome de apnea obstructiva del suefio en
el nio.

Durante [a espiracion la presion alveolar es més alta y el flujo de aire se
dirige del espacio alveolar a la nariz y boca y al ambiente. Para que se
produzcan estos flujos, la via aérea tiene que estar permeable y los mas-
culos respiratorios funcionar de forma ciclica con frecuencia, duracién e
intensidad regulada por el tronco cerebral. Las modificaciones inducidas
por el suefio son factores criticos en la fisiopatologia del SAOS: el tono
y la respuesta a los estimulos por parte de los misculos dilatadores farin-
geos disminuyen durante el suefio, con mayor intensidad durante la fase
REM del mismo.

En el SAOS la via aérea respiratoria alta reiteradamente se colapsa
y cesa el flujo aéreo. La interrupcion del flujo respiratorio conlleva hipo-
xia e hipercapnia con aumento del esfuerzo respiratorio hasta desenca-
denar en el despertar (despertar eléctrico en el EEG, arousal), momento
en el que se abren de nuevo las vias respiratorias, restableciéndose el flujo
de aire, con la hiperventilacién subsiguiente. El nifio vuelve a dormir y,
de nuevo, aparece el colapso de la faringe, reinicidndose el ciclo. La hiper-
capnia y la obstruccién de las vias aéreas superiores son potentes esti-
mulos para el despertar en todas las edades, en contraste con la hipoxia.
Es dramdtico el compromiso del suefio de estos nifios por la intensa frag-
mentacion del mismo (Fig. 16.6.2). El término arousal representa el des-
pertar electroencefalografico (EEG) del que el nifio no es consciente.
Durante las fases de suefio I (suefio muy ligero) o IT (ligero) los signos
EEG de arousal pueden consistir en la reaparicion de un ritmo alfa o en
la aparicion de uno o més complejos K, a veces seguido de un ritmo alfa.
En las fases de suefio lento (Il y IV) los signos EEG de arousal consis-
ten en series de ondas delta seguidas de agujas del suefio y complejo K.
En el suefio REM reaparece una actividad lenta, tipo alfa, o el trazado
sufre una desincronizacidn.

En la apnea obstructiva se interrumpe la ventilacién del espacio alveo-
lar, responsable del aumento de la PaCO, y de la disminucién de la Pa0O,,
estimuldndose los quimiorreceptores centrales y periféricos, con aumento
de la frecuencia e intensidad de la actividad del centro respiratorio y,
como consecuencia, de los misculos inspiratorios. Se crean presiones
negativas que aumentan la llegada de sangre al corazén en didstole y, a
lalarga, causa de hipertensién pulmonar y fallo cardiaco derecho. El
aumento de la PaCO, y la reduccién de la PaO,, muy variables, depen-
den de: 1) duracién y frecuencia del episodio apneico; 2) grado de obs-
truccion (apnea o hipopnea); 3) reserva de oxigeno pulmonar dependiente
del volumen pulmonar y de la concentracién de oxigeno alveolar; y 4)
falta de homogeneidad del intercambio gaseoso pulmonar.

Los cambios hemodindmicos producidos tras la resolucion de las pre-
siones negativas durante los episodios de apnea obstructiva contribu-
yen al aumento del gasto cardiaco y la tensién arterial sistémica. La pre-
sion arterial pulmonar sufre elevaciones que no regresan a su nivel basal
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Cuadro 16.6.3.  Sintomas y signos de SAOS en el nifio

Habituales

* Nocturnos
- Ronquido Dificultad respiratoria
— Apnea Sudoracién profusa
— Frecuente despertar Insomnio

— Suefio en posicio 1S, Son: is
S nes “raras” Enuresis, sonambulismo
» Diurnos

— Somnolencia

— Disminucién del rendimiento escolar

Respiracién bucal
Anorexia

Menos frecuentes

+ Cefalea matutina Hipertensién sistémica

* Pectus excavatum Falta de medro
» Trastornos del comportamiento Policitemia
+ Hipertensién pulmonar Cor pulmonale

y aumentan progresivamente, con riesgo de cor pulmonale. El aumento
de los voliimenes ventriculares determina subida de la tension de la pared
miocdrdica para mantener el volumen minuto, con mayor demanda de
oxigeno. La disminucién de la frecuencia cardiaca constituye una medida
cardioprotectora y guarda relacion con la intensidad de la desaturacién
de oxigeno. La subida de la frecuencia cardiaca tras el cese de la apnea
puede atribuirse al aumento de la actividad nerviosa simpética y a la dis-
minucién del tono vagal.

Fases y caracteristicas del sueno. El suefio se desarrolla en fases
que se suceden unas a otras en forma ciclica durante una noche de suefio.
Cada ciclo se inicia con una fase I y se continia con las demas ordena-
damente. Los primeros ciclos son siempre completos, pero en los dlti-
mos pueden suprimirse las fases IIl y IV e incluso el suefio REM. La
arquitectura normal del suefio del adulto comprende un 75-80% del total
de fase no-REM (N-REM) y un 20-25% de fase REM. Esta estructura
varia con la edad. El RN con tiempo total de 17 a 18 horas de suefio, el
porcentaje de REM es del 50% y carece de suefio delta. El suefio N-REM
se instaura de forma completa durante el primer afio de vida, a la vez que
se reduce al 25-30% el tiempo de suefio REM. Durante la infancia se
alcanza la maxima duracién y profundidad de suefio delta.

Fases del ciclo vigilia-suefio. Vigilia: despierto, EMG y EOG (elec-
trooculograma) muestran actividad segun conducta. EEG caracterizado
por actividad rdpida y de bajo voltaje con frecuencias mezcladas.

Fase N-REM. Fase I: transicién entre vigilia y suefio. EEG: activi-
dad de baja amplitud y frecuencias en la banda theta (3-7 cps). EMG:
actividad ténica discreta. EOG: ausencia de movimientos rapidos de
los ojos. Fase II: sigue a la fase anterior. EEG: patron de base con acti-
vidad de bajo voltaje y frecuencias similares a la fase I, pero con dos fené-
menos caracteristicos: los spindles del suefio (ondas en forma de aguja
de 12-14 ¢ps, que aparecen con frecuencia de 3 a 8 minutos y duran cada
una de ellas de 0,5 a 1,5 segundos) y los complejos K (ondas negativas
escarpadas inmediatamente seguidas de un componente positivo, que
aparecen con una densidad de 1 a 3 minutos). Fases /Il y IV: tienen EEG
con ondas lentas (2 cps o0 menos) de gran amplitud. En estas fases se
alcanzan en suefio profundo con EMG ténicamente activo.

Fase REM. Se caracteriza por los dos siguientes hechos: fendme-
nos ténicos con EEG con mezcla de frecuencias de alto voltaje. Se pierde
el tono muscular, pero se presentan movimientos fasicos de alta inten-
sidad y de corta duracién, mioclonias y erecciones peneanas. En el EOG
aparecen movimientos oculares rdapidos. Esta fase se denomina también
de sueiio paradéjico que, cuando se ha conseguido la arquitectura adulta
del suefio, ocupa el 25% del sueiio total, repartido en cuatro a cinco
episodios que se suceden cada 90 minutos de media. Otros aspectos de
1a patologia del suefio se exponen en el capitulo 22.11.

CLINICA

Estd constituida fundamentalmente por la dificultad respiratoria noc-
turna, el ronquido y las pausas de apnea. En el SAOS ha de diferenciarse
el ronquido simple, en ocasiones no facil por la simple historia clinica

Cuadro 16.6.4.  Principales caracteristicas del sindrome de apnea

obstructiva en el nino (Marcus, Carrol)

Pico de incidencia: 2-6 afios

Relaci6n varén/nifia: préxima a 1

Habitualmente: hipertrofia adenoideo-amigdalar -

Otras causas posibles: anomalias craneofaciales, obesidad

Polisomnografia:

» Obstruccién ciclica o hipoventilacién obstructiva persistente
+ Arquitectura del suefio normal

+ Despertares: pueden faltar

Complicaciones:
+ Hiperactividad, retraso del desarrollo. Excesiva somnolencia diurna
+ Cor pulmonale

Tratamiento:
+ Quirdrgico: adenotonsilectomia (la mayorifa de los casos)
+ Médico: CPAP (continuous positive airway pressure) ocasional

y los datos de exploracién fisica. Por otra parte, no estd claro que ¢l ron-
quido primario sea o no benigno. En la clinica del SAOS vamos a encon-
trar tres grupos de manifestaciones: 1) ronquido nocturno, con respira-
cién laboriosa, suefio inquieto, episodios de apnea, sudoracidn, entre
otros. 2) Hallazgos fisicos relacionados con la hipertrofia adenoidea y
amigdalar. 3) Eventuales complicaciones, como hipertensién pulmonar
o sistémica, retraso del crecimiento.

Hay historia previa de problemas respiratorios durante el suefio. El
comienzo suele ser insidioso, con ronquido muy sonoro y ruidos como
gruflidos o gasping. Siempre existe alguna forma de respiracién ruidosa.
La respiracion es laboriosa, con aumento del esfuerzo respiratorio sin flujo
de aire, fases de taquipnea, aleteo, tiraje supraesternal y movimiento para-
déjico del térax en inspiracién. Durante los periodos de obstruccion com-
pleta, el nifio realiza esfuerzos respiratorios, pero no existe ronquido ni se
detecta flujo de aire. Estos episodios se siguen de gasping o ruidos de atra-
gantamiento, movimientos o despertares. Se asocia con frecuencia pali-
dez o sudoracidén (Cuadro 16.6.3). Muestra igualmente tendencia a dor-
mir en posturas que facilitan el paso del aire (dectibito prono, sentados,
con hiperextension del cuello, cabeza colgando de la cama, con las rodi-
llas bajo el abdomen). No es infrecuente que los padres vigilen el suefio
del nifio toda la noche, estimulandole para terminar las apneas. Los epi-
sodios de hipopnea (sin obstruccidn total al flujo de aire) pueden pasar
desapercibidos. Los nifios sufren la obstruccién preferentemente en la fase
REM (fase de movimientos oculares rapidos) en las primeras horas de la
madrugada, momentos en los que no suele ser observada por los padres.

Durante el dia la respiracién es normal, aunque ruidosa en algunos
casos. Habitualmente existen sintomas asociados a 1a hipertrofia adenoa-
migdalina: obstruccion nasal, respiracion bucal, hiponasalidad, facies ade-
noidea, frecuentes infecciones del tracto respiratorio superior y otitis media.
En ocasiones se asocian disfagia y problemas de articulacién del lenguaje,
enuresis y fallo en el crecimiento, que depende tanto de la menor ingesta
calérica, como del mayor gasto y alteraciones del eje GH-IGF. Abundan
los casos familiares de apneas obstructivas y de roncadores.

De fenotipo adenoideo, estos nifios roncadores habituales, cuando sufren
gran mimero de episodios de apnea, precedidos casi siempre de sonoros
ronquidos y respiracion irregular, tienen un suefio superficial y entrecor-
tado, causante de hipersomnolencia diurna, disminucién del rendimiento
escolar y de la capacidad de concentracion. Se puede llegar a alterar la fun-
cion de los quimiorreceptores, generando hipoxia e hipercapnia mantenida
causantes de cefalea matutina y agresividad. La reiteracion de las apneas
obstructivas del suefio y su consiguiente hipoxia-hipercapnia persistente
conducen a hipertensién pulmonar y fallo cardiaco. Una sintesis de las prin-
cipales caracteristicas de SAOS infantil se presenta en el Cuadro 16.6.4.

Exploracién

Puede ser normal, retrasando el diagndstico, pero destacan la respi-
racién bucal y las anomnalias faciales: facies adenoidea, hipoplasia maxi-
lar, retro o micrognatia, desviacion del tabique nasal, aumento de tamafio



Cuadro 16.6.5. Ronquido y sindrome de apnea obstructiva del sueno.

Clasificacion de Potsic

Grado 1 Ronquido sélo con los catarros
Grado II Ronquido franco
Grado III Ronquido franco, respiracién irregular y esfuerzo respiratorio
Grado IV Pausas de apnea menores de 10 segundos
Grado V Pausas de apnea mayores de 10 segundos
Recomendaciones
Grados I1 y 11T Estudio polisomnogréfico
Tratamiento quirdrgico

Grados IVy V

Sindrome de apnea obstructiva del sueiio 1283
Cuadro 16.6.6.  Diagnéstico clinico del SAOS. Score de Brouillette
D: dificultad respiratoria A: apnea S: ronquido
Nunca: 0 No: 0 Nunca: 0
Ocasional: 1 Si: 1 Ocasional: 1
Frecuente: 2 Frecuente: 2
Siempre: 3 Siempre: 3

Puntuacién: 142D+ 141 A+0,71 5 - 3,83,
Interpretacién: > 3,5: recomendable tratamiento quirirgico; < 1: no procede tratamiento
quirdrgico; 1-3,5: polisomnografia.

de los comnetes, pélipos, etc. Se ha de observar el tamafio de la lengua,
amigdalas (la hiperplasia del tejido linfoide adenotonsilar influye mds en
la gravedad de la apnea que en el nimero de episodios de apnea obs-
tructiva; no hay relacion directa entre tamafio de adenoides y amigdalas
y presencia de SAOS, ya que éste precisa de la hipertrofia citada y la
hipotonfa muscular durante el suefio) y tivula, la morfologfa del paladar,
luz faringea y si la mucosa del paladar es redundante. La auscultacién
pulmonar suele ser normal; la cardiaca puede revelar refuerzo del segundo
tono a la vez que se percibe aumento del impulso del ventriculo derecho.
Hay que valorar el tono muscular y el desarrollo psicomotor —especial-
mente el del lenguaje—, sin olvidar el crecimiento. Es importante obser-
var al nifio mientras duerme, oirle roncar, ver el patron respiratorio durante
el suefio, observando los episodios obstructivos (con esfuerzo respira-
torio, sin ronquido, en los que no se puede auscultar entrada de aire).

Complicaciones

Como resultado de las continuas desaturaciones nocturnas o de la des-
estructuracion del suefio surgen las complicaciones derivadas de la hipo-
xia crénica nocturna, la acidosis y el suefio fragmentado no reparador.

Cardiovasculares. La hipertension pulmonar secundaria, conse-
cuencia de la hipoxia recurrente, la hipercarbia y la acidosis respiratoria,
es la mas frecuente. Tiende a progresar a cor pulmonale. Se han descrito
también insuficiencia cardfaca congestiva, insuficiencia cardfaca izquierda
secundaria a insuficiencia cardfaca derecha o a hipertension sistémica
(mds rara en el nifio que en el adulto), edema pulmonar v muerte. El exa-
men cardioldgico es obligado antes de anestesiarlos, ya que se conocen
casos de muerte perioperatoria. Las arritmias, frecuentes en adultos, no
lo son tanto a esta edad. En lactantes se observan mas bradicardias ais-
ladas durante los episodios obstructivos. Algunos, durante el suefio, pre-
sentan extrasistoles ventriculares. Aunque no es frecuente, los nifios con
SAOS grave pueden requerir ingreso hospitalario urgente, entre otras
razones por la repercusién cardiolégica. Cuando el cuadro clinico de afec-
tacion cardfaca esta plenamente establecido aparecen subcianosis o cia-
nosis franca y signos de afectacién cardiaca derecha (aumento del impulso
ventricular derecho en hueco xifoideo, taquicardia, refuerzo del 2° ruido
por hipertension pulmonar e incluso ritmo de galope), con cardiomega-
lia de predominio derecho (punta elevada y redonda, y aumento del arco
auricular derecho inferior)-y signos de hipertensién pulmonar (promi-
nencia del tronco y ramas proximales, con claridad periférica) en la radio-
grafia de térax. La hipertension arterial pulmonar (HTP) y el cor pul-
monale revierten una vez corregido o mejorado su compromiso aéreo
obstructivo. El ECG es normal o con signos de sobrecarga ventricular
derecha o, en ocasiones, disritmias en diverso grado y forma. En eco-
cardiografia se aprecia aumento de las cavidades derechas y alteraciones
en el movimiento septal, que disminuye o se hace paradéjico.

Neurologicas y del comportamiento. Somnolencia diurna, retraso
psicomotor, descenso del rendimiento escolar, hiperactividad, agresivi-
dad y desinterés por el entorno. Se han descrito convulsiones y coma. Se
observa una mejoria significativa en la capacidad cognitiva una vez libe-
rada la obstruccién. Con clinica reiterativa de apneas nocturnas y la con-
secuente disrupcion del suefio, disminuye significativamente el suefio
REM. La deprivacién del suefio REM durante el desarrollo conduce a
cambios permanentes en la conducta y a modificaciones morfolégicas
y bioquimicas cerebrales eh animales. La deprivacidn del suefio REM
aumenta la excitabilidad neuronal y la actividad convulsiva.

Retraso del crecimiento. Secundario a anorexia y disfagia por hiper-
trofia adenoamigdalina, mayor gasto por aumento del trabajo respirato-
rio e hipoxia o bien por alteraciones en la secrecién de hormona del
crecimiento e IGF-1. Tras la adenoamigdalectomia recuperan el creci-
miento normal, haciéndolo también los niveles séricos de IGF-I sin cam-
bios significativos en la IGFBP-3. El porcentaje de nifios con fallo para
crecer varia mucho de unas a otras series (desde el 1 al 65%).

Enuresis. Es un hallazgo frecuente, probablemente debida a los des-
pertares y a la disregulacion de los liquidos corporales. Suele mejorar una
vez liberada la obstruccién.

Respiratorias. Riesgo de aspiracién de secreciones del tracto respi-
ratorio superior. Hay descrito algtin caso de apnea del suefio responsable
de cuadros de asma pseudo-resistente a los glucocorticoides.

Agravamiento del SAOS. Se produce a veces al administrar far-
macos sedantes o relajantes musculares.

DIAGNOSTICO

El tamafio de las amigdalas y adenoides solamente no es vélido para
aceptar el compromiso respiratorio, y el ronquido persistente es sélo un
indicador de riesgo de SAOS; el tnico diagnéstico de certeza se consi-
gue mediante polisomnografia. El principal diagndstico diferencial ha de
hacerse con el “ronquido simple” y el “sindrome de resistencia aumen-
tada de la via respiratoria superior”, una variante de 1a hipopnea durante
el suefio.

Anamnesis. “El pediatra deberia incluir en su anamnesis una pre-
gunta tan sencilla como: ;su hijo ronca durante el suefio?” (Potsic), bus-
car sintomas nocturnos (ronquido, dificultad respiratoria) y preguntar si
dormido parece dejar de respirar (Cuadro 16.6.5). La tos crénica noc-
turna, a veces ausente en absoluto durante el dia, es dato frecuentemente
asociado. Otros sintomas se relacionan con alteraciones del suefio: frag-
mentado, con despertar frecuente y adopcion de posturas “raras” para
dormir, especialmente una posicién de hiperextension del cuello con el
fin de mantener permeable la via aérea. Brouillette y cols. han descrito
un sistema de puntuacion para sospecha de SAOS. Valorando el esfuerzo
respiratorio o dificultad respiratoria, la presencia de apnea y el ronquido
durante el suefio, se establece la puntuacién final (Cuadro 16.6.6). Un
valor superior a 3,5 hace recomendable el tratamiento quirdrgico, por ser
diagndstico de SAOS segtin los autores. El indice de Brouillette puede
admitirse como criterio orientativo.

Exploracion. Ha de ser completa con atencidn a sintomas y signos
generales como los ya descritos y otros (falta de desarrollo, pectus exca-
vatum, auscultacién cardiopulmonar, signos de insuficiencia cardiaca,
hipocratismo digital) y, especialmente, detenida en la esfera ORL. En
nifios con patologia neuromuscular, una minima hipertrofia amigdalina
puede ser suficiente para la obstruccion. Se debe comprobar si hay res-
piraci6n bucal, obstrucci6n nasal, halitosis y voz nasal, al igual que mal-
formaciones craneofaciales, macroglosia o glosoptisis, explorando los
pares craneales IX y XII a la biisqueda de parilisis glosofaringeas. Se
valorard la presencia de determinados sindromes que pueden presentar
SAOS (Cuadro 16.6.2).
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la via aérea por hipertrofia amigdalar y adenoidea. Las amigdalas,
pediculadas, son la principal causa obstructiva. El nino, de dos anos de edad,
ingreso6 por cor pulmonale,

Examenes complementarios. La radiografia lateral de cara y cue-
llo para evaluar la obstruccion del cavum es la primera exploracién. En
ocasiones puede mostrarse concluyente, pero la imagen estdtica puede
manifestar poco de lo que realmente ocurre en la dindmica faringea durante
el suefio, de ahi su normalidad en, aproximadamente, el 50% de los casos
(Fig. 16.6.3). Otros recursos diagndsticos por la imagen (TC, RM) son
de aplicacion selectiva.

La polisomnografia nocturna es el método definitivo para el diag-
ndstico. Detecta las alteraciones del suefio, la gravedad de los episodios
y sirve como referencia tras el tratamiento. Se realiza en una Unidad de
Suefio (preferentemente pedidtrica ya que, tanto las técnicas como los
valores de referencia, difieren de las del adulto) y, ademds del registro en
video del paciente, se monitorizan: EEG (1-3 derivaciones), flujo aéreo
naso-bucal, movimientos de la pared tordcica y abdominal, saturacién
arterial de oxigeno, CO,, ECG y EMG submentoniano y registro de los
movimientos oculares. Se puede monitorizar el pH intraesofdgico. Este
complejo sistema permite diferenciar: apnea, apnea obstructiva, apnea
central, apnea mixta e hipopnea. Se analiza la duracién total del suefio,
el tiempo de REM y la eficiencia del suefio (el tiempo total de suefio divi-
dido por el tiempo total monitorizado). La polisomnografia es adecuada
si el tiempo total de suefio es > 5 horas, la eficiencia del suefio es > 85%
y el tiempo en REM es 2 [5%.

Pardmetros respiratorios: todo episodio obstructivo cuenta como pato-
16gico, independientemente de su duracién. El indice de apneas (numero
de episodios obstructivos/hora de suefio) superior a | es patolégico. Con
frecuencia se detectan episodios de hipoventilacién prolongada (hipop-
neas), por lo que se necesita monitorizar el CO, espirado para conocer la
cifra basal y su variacién. Se valora la Sat O, basal durante el suefio y se
registran las caidas, duracion y su relacién con el ECG y las distintas fases
del suefio. Se considera anormal una saturacién inferior al 90%, o una
caida del 4% sobre la basal. Un episodio respiratorio, de cualquier dura-
cién, que se asocie con un descenso de la Sat O, mayor del 4%, debe con-
siderarse como anormal si su nimero es mayor de 3 por hora de suefio.

Cuando no se disponga de polisomnografia nocturna se puede recu-
rrir a los sonidos durante el suefio grabados en cintas magnetofénicas o
a registros en cintas de video, métodos vdlidos para sugerir la presencia
de SAOS, pero sin suficiente especificidad para diferenciar entre nifio
roncador y portador de SAOS. Otros recursos diagnésticos, fundamen-
talmente con valor de screening, son: 1) pulsioximetria nocturna: con
trazado positivo tiene un valor predictivo positivo superior al 97%; se ha
demostrado la utilidad para estimar la gravedad del sindrome de apnea

Cuadro 16.6.7. Pulsioximetria nocturna

Trazado

« Positivo: Tres o més cluster o grupos de desaturaciones y tres o mds
desaturaciones inferiores al 90%
* Negativo: Sin cluster ni desaturaciones menores del 90%

+ No concluyente: Sin requisitos de positivo o negativo

Interpretacién: con trazado positivo: valor predictivo positivo superior al 97%. Los trazados
negativos o no concluyentes tienen un alto nimero de falsos negativos. La pulsioximetria
nocturna ha demostrado ser (til para estimar la gravedad del SAOS y acortar el tiempo de
espera para tonsiloadenoidectomia y planificar los cuidados perioperatorics.

nocturna y acortar el tiempo de espera para la cirugia en la hipertrofia
adenotonsilar y prever la adecuada atencién en el postoperatorio de estos
pacientes de riesgo (Cuadro 16.6.7). 2) Polisomnografia de siesta: acep-
table si se consiguen ver los episodios. Puede no haber suefio REM y no
detectarse SAOS.

Estudio ORL: inspeccion directa de orofaringe y rinofaringe con
fibroscopio flexible, a ser posible. La radiografia lateral del cuello sirve
para valorar la obstruccién de la columna de aire por las adenoides. En
los casos graves o con hipoplasia o malformacion del macizo facial ayuda
la cefalometria, RM y TC. Estudio cardiologico: ECG, radiografia de
térax y ecocardiograma, especialmente con Doppler para valorar el grado
de hipertensién vascular pulmonar.

Clasificacidn. Puede establecerse después de un correcto diagndstico,
distinguiendo: /eve: desarrollo psicomotor, crecimiento y funcion cardiaca
normal. Indice de apnea: 1-3. ETCO, < 55 mmHg. Sat O, > 92%. Mode-
rado: retraso crecimiento, alteraciones neurolégicas (alteraciones com-
portamiento, somnolencia diuma, escaso rendimiento escolar), alteracio-
nes ECG/ecocardiogrificas leves. Indice de apnea, 4-9. ETCO,, 55-60
mmHg. Sat O, caidas al 80%. Grave: refraso crecimiento, retraso desarrollo,
cor pulmonale. Indice de apnea 2 10. ETCO, > 60 mmHg, Sat O, < 80%.

TRATAMIENTO

Guarda relacion con la etiologia de la obstruccion, de la intensidad
de las manifestaciones clinicas, del resultado del estudio polisomnogra-
fico y la importancia de las complicaciones. La Figura 16.6.4 muestra un
algoritmo diagnostico-terapéutico.

Entre los recursos de uso preferente se encuentran cirugia (amigda-
loadenoidectomia), CPAP nasal, pérdida de peso y otras opciones qui-
rdrgicas en casos seleccionados.

Adenoamigdalectomia, Es el tratamiento de eleccion con resolucién
del SAOS en casi todos los casos si no asocian anomalias craneofaciales
intensas (la adenoidectomia sola raramente es suficiente). Estd indicada
en todos los casos de SAOS moderado-grave. En los casos leves, si el estu-
dio de suefio es normal y tiene pocos sintomas, se puede esperar con con-
troles periddicos. Todos los nifios con un SAOS moderado-grave deben
ser hospitalizados, con monitorizacion de pulsioximetria nocturna. Estos
nifios son de riesgo postquirtrgico por la eventual presentacion de edema
de vias respiratorias altas, edema pulmonar o fallo respiratorio. Han de
ser considerados de alto riesgo los menores de 3 afios, los niflos con para-
lisis cerebral y los portadores de malformaciones craneofaciales.

Los beneficios de la adenoamigdalectomia pueden demorar su apa-
ricion hasta 6-8 semanas. A veces, la colocacién de un tubo nasofaringeo
puede ser suficiente para evitar los episodios obstructivos, en tanto se
realiza el tratamiento quirdrgico definitivo. También se emplea la pre-
sién positiva continua (CPAP nasal) con mascarilla, con o sin oxigeno.
Cuando existe cor pulmonale hay mayor riesgo de complicaciones post-
operatorias: arritmias e insuficiencia cardiaca congestiva, edema de la
via aérea superior y edema agudo de pulmén.

Otras técnicas quiriirgicas. Septoplastia, en casos de desviacién del
tabique nasal. Glosoplexia, en casos de Pierre Robin. Epiglotoplastia,
para la laringomalacia grave. Uvulofaringopalatoplastia con reseccion



Nifio roncador habitual

Sospecha de SAOS

Historia clinica: ronquido habitual con disnea,
apnea, suefio inquieto, somnolencia diurna o
alteraciones del comportamiento... y/o:

Examen fisico: retraso del crecimiento,
obstruccion nasal, facies adenoidea, hipertrofia
amigdalar, refuerzo del segundo tono pulmonar...

Presencia de factores de alto riesgp ————————» Sf: completar
Malformaciones craneofaciales, stndrome de estudio del
Down, pardlisis cerebral, afecciones proceso base
neuromusculares, neumnopatia crénica, sindrome
de hipoventilacién central, enfermedad genética
o metabdlica

Riesgo de fallo cardiaco o respiratorio ———————— Si: completar estudio

Polisomnografia nocturna ———————— Opcional: estudios de “aproximacién”:
(patrén oro diagndstico) video, pulsioximetrfa nocturna,
polisomnografia en la siesta
Valorar: obesidad, hipertrofia
amigadalar/adenoidea

Plan terapéutico
(Candidato a amigdalo-adenoidectomia? —— Otras opciones terapéuticas:
Valorar si es paciente con alto riesgo CPAP, otro tipo de cirugia,

en ¢l postoperatorio pérdida de peso

Fracaso tras la cirugia ORL
Considerar CPAP, pérdida de peso

Figura 16.6.4. Algoritmo diagndstico-terapéutico (adaptado de Subcommittee
on Obstructive Sleep Apnea Syndrome. American Academy of Pediatrics, 2002).

en cufia de la lengua, en pacientes con sindrome de Down. La cirugfa
maxilofacial, aplicable en algunas anomalias craneofaciales para la recons-
truccién maxilomandibular, se debe posponer hasta que se complete el
crecimiento facial. La osteogénesis para traccién mandibular se aplica
como alternativa a la traqueotomia a largo plazo. Traqueostomia en nifios
con anomalias craneofaciales no corregibles, en obesos que no toleran el
CPAPy que no consiguen adelgazar, y como puente a la cirugia en aque-
llos casos en los que ésta no puede practicarse y tienen SAOS grave
con complicaciones. Dada la morbilidad y la repercusion en la calidad
de vida del nifio con traqueostomfa, se realizara solo en aquellos en los
que es imprescindible y ha fracasado el CPAP nasal.

Presion positiva continua de la via aérea: CPAP nasal. Se obtie-
nen buenos resultados con este proceder. Consiste en una mascarilla facial
que aporta aire comprimido regulado por un fluximetro y obliga al paso
de un flujo elevado de aire a través de una resistencia espiratoria fija en
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forma de columna de agua, consiguiendo una presién positiva continua
en las vias aéreas superiores. Con una presiéon media de 8 cm H;O (4 a

20 cm H,0) es suficiente para eliminar apneas, desaturaciones e hiper-
capnia en la mayorfa de los pacientes, ya que desaparece la sintomato-
logfa en el §6-90% de los casos. La CPAP reduce el indice de apneas,
mejora la fragmentacién del suefio e incrementa el tiempo de fase REM.
La NCPAP actuando como una férula neumdtica que, colocada en las vias
aéreas altas, evita su cierre, es especialmente 1til en los pacientes pedid-
tricos obesos y en aquellos en los que persiste SAOS tras la cirugfa. La

pérdida de peso resuelve el cuadro debido a obesidad. Aqui el CPAP nasal

es el tratamiento hasta conseguir la reduccién de peso suficiente para la
mejoria del cuadro.

Oxigenoterapia nocturna. Se utiliza en pocas ocasiones. Se admi-

nistra en la primera hora del suefio para mantener una Sat O, > 95%

que algunos autores consideran suficiente para la prevencion de episo-
dios de desaturacion significativa durante el resto de la noche. No estd

justificado su uso sistemdtico y puede ser peligrosa en los nifios con hiper-
trofia adenoamigdalar e insuficiencia cardfaca congestiva.

Tratamiento farmacologico. Las medicaciones que estimulan el cen-
tro respiratorio (metilxantinas) son menos eficaces que en las apneas cen-
trales. Los corticoides locales o sistémicos pueden conseguir una dis-
minucion parcial de la hipertrofia adenoidea.

Seguimiento. En los casos graves deben realizarse estudios poli-
somnogréficos periddicos hasta la edad adulta, por el riesgo de recurrencia
en la adolescencia. Futuras investigaciones han de aclarar las interrela-
ciones entre sindrome de muerte sibita, SAOS infantil y SAOS del adulto.
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X. Pastor-Duran, M. Herndndez-Martinez

Laringe y triquea representan un auténtico cuello de botella del apa-
rato respiratorio, por donde debe circular todo el flujo de gases que per-
miten la hematosis. De ahi que cualquier afeccién que comprometa, aun-
que sea de forma minima, esta funcidn fisiolégica ird seguida de graves
manifestaciones clinicas. La segunda funcién de estas estructuras es la
locucidn, que precisa la integridad estructural y funcional de la laringe.
El panorama de las afecciones mds interesantes de este capitulo, las larin-

gitis, se trata con mayor detalle en el capitulo 16.8 y estd marcado por la
disminucion relativa de las formas agudas y un cierto aumento de las reci-
divantes, con marcado descenso de la difteria y otras laringitis bacteria-
nas y el abrumador dominio presente de la etiologia viral. También pre-
ocupan en mayor medida una serie de situaciones de disfonfa en los nifios,
cuya base estriba a menudo en un abuso de la locucién, consecuencia de
un aprendizaje erréneo y que puede abocar en una disfonia crénica, de
por vida. Todo ello en una situacion general de la patologia respirato-
ria, donde cada vez parecen existir mas bronquitis en el nifio y menos
laringitis, tal vez en relacién con factores exdgenos (contaminacidén) y
endogenos (respuesta inmune de hipersensibilidad). Las afecciones infec-
ciosas e inflamatorias van a representar la mayor parte, siguiendo en orden
de frecuencia, aunque situadas a gran distancia, las malformaciones con-
génitas, de cierta importancia en el perfodo neonatal, y la rara patologia
tumoral. La etiologfa traumatica no ofrece todavia una incidencia impor-
tante, dentro del aumento actual de todos los traumatismos. Sin embargo,
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Epiglotis

Cartilago tiroides

Cuerda vocal

Cartilago cricoides

Figura 16.7.1. Estructura anatémica de la laringe.

debe contemplarse con atencién el incremento de las secuelas por yatro-
genia en enfermos sometidos a manipulaciones repetidas y prolongadas.
En los tltimos aiios, los avances en el terreno de las técnicas de diag-
néstico por imagen de alta resolucién y la microcirugia endoscdpica han
abierto nuevas y sofisticadas posibilidades tanto diagnésticas como tera-
péuticas.

Aunque con fines didécticos se pretenda localizar los procesos en
cada una de las estructuras comentadas (Fig. 16.7.1), una vez mds debe
tenerse en cuenta que las separaciones no estan tan definidas como para
limitar un proceso por una simple denominacién anatémica; la mucosa
que recubre la laringe, trdquea y bronquios, aunque estructuralmente per-
mite algunas caracteristicas diferenciales, funcionalmente, como también
ocurre en tramos altos, constituye una unidad por lo que, ante una noxa
infecciosa o inflamatoria, suele participar de forma conjunta, en mayor
o menor grado. De hecho, denominaciones habituales son laringotra-
queitis y laringotraqueobronquitis.

FUNCIONES Y SEMIOLOGIA

Asi como la traquea desempefia un cometido defensivo y de meca-
nica ventilatoria, la laringe cumple varias funciones. La accién respira-
toria regula el paso de aire inspirado y espirado; una disminucién en su
luz de cualquier etiologia origina un estridor inspiratorio o una disnea
inspiratoria con tiraje. Las vias respiratorias inferiores se protegen de la
entrada de particulas sélidas o liquidas en el momento de la deglucién de
dos formas: el cierre de la epiglotis y su ascensién en el momento deglu-
torio. Su gran sensibilidad permite la répida respuesta del reflejo tusi-
geno, la aparicién de la tos y la expulsién de las particulas que en un
momento hayan podido franquear la entrada de la misma. Finalmente, la
funcién fonatoria se adquiere en el curso del desarrollo. Aparte de las
alteraciones psicofuncionales propias de otros capitulos, interesa espe-
cialmente aquf la disfonfa, de m4s relieve en el nifio mayor, y la tonali-
dad del'llanto en el lactante, junto al estridor.

Estridor

Representa la manifestacién clinica caracteristica de la afectacién
laringo-traqueal. Puede observarse en los dos periodos de la respiracion.
En la afectacion laringea corresponde a la inspiracién, mientras que la
aparicién en la espiracién sugiere una causa traqueal. En casos graves y

Cuadro 16.7.1.  Causas de estridor

Origen en vias respiratorias
* Epiglotis
— Anomalias congénitas
- Quistes aritenoepigléticos
- Quistes dermoides y tireoglosos
- Tiroides lingual
- “Epiglotis lacia”
- Inflamaciones
e Laringe y region subglética
- Anomalfas congénitas
- Atresia laringea
- Hemangioma o linfangioma .
- Pardlisis de las cuerdas vocales (uni o bilateral)
- Estenosis laringea y subglética
- Membranas laringeas
- Laringomalacia
- Quiste laringeo. Papiloma
— Traumas
- Connatal
- Postlaringoscopia o intubacién
~ Inflamacién
- Laringitis. Absceso laringeo
- Edema subglético (de origen alérgico)
— Cuerpo extraiio
- Radioopaco o radiolucente
— Alteracién metabdlica
- Laringoespasmo hipocalcémico
» Triquea
- Anomalias congénitas
- Hemangioma o linfangioma
- Traqueomalacia
- Anomalias de los cantilagos (malacia segmentaria)
- Estenosis traqueal. Membranas traqueales
— Cuerpos extrafos
- Radioopaco o radiolucente
— Postoperatorio
- Postintubacién traqueal
- Estenosis postraqueotomia
- Estrechez a nivel de fistula traqueoesofagica
¢ Otras causas
- Distuncién de cuerdas vocales

Origen fuera de vias respiratorias

Congénito

— Afectacidn traqueal

- Carcinoma de tiroides

— Anillo vascular de arteria anémala

— Atresia esofigica. Fistula traqueoesofigica
- Tejido tiroideo ectépico. Bocio congénito
Inflamatorio

— Absceso retrofaringeo y retroesofigico
Cuerpos extrafios

— Esétago

Yatrogénico

— Cierre de fistula traqueoesofdgica

- Cirugia de mediastino medio
Neurogénico

—Tics

cuando la obstruccion obedece a una causa fija en la glotis o subglotis,
se puede manifestar con un componente bifasico. El estridor es produ-
cido por estrechamiento u obstruccion de la apertura laringea o de la
regién subgldtica, que constituye la zona mds estrecha de la estructura
laringo-traqueal. El flujo aéreo adquiere un cardcter turbulento que da
lugar a una vibracién de las estructuras circundantes, que tienen una menor
rigidez. Puede aparecer tinicamente en los momentos de agitacién y sub-
siguiente aumento en la velocidad del flujo aéreo, desapareciendo con el
reposo, siendo esto caracteristico de grados menores de estrechamiento.
El estridor suele variar con los cambios de posicién de la cabeza: la hiper-
extensién disminuye el ruido, mientras que la flexién puede aumentarlo,
lo mismo que sucede con ocasién de las comidas y la agitacién. Las cau-
sas de estridor quedan reseiiadas en el Cuadro 16.7.1. Si con razén se



dice que no toda sibilancia es asma, de igual forma no todo estridor es
laringitis. Para ello puede ser preciso practicar exploracién endoscépica
(laringoscopia, traqueobroncoscopia, esofagoscopia) y TC, RM heli-
coidal, y tomografia con haces de electrones, que vienen a sustituir o
completar la cldsica radiografia (AP y lateral). La introducci6n de poten-
tes herramientas informaticas permite la reconstruccion tridimensional y
su andlisis independiente en la pantalla del ordenador, facilitando en gran
manera la compresién de unas patologias en las que el minimo detalle
tiene interés para tomar decisiones terapéuticas. Como factores predis-
ponentes del estridor deben considerarse la menor dureza cartilaginosa,
la estrechez del 6rgano, la debilidad de fijacion de la mucosa (facilita la
formacion de edema y su despegamiento), as{ como la mayor reactivi-
dad de la fibra muscular lisa, que tiende al espasmo.

Disfonia

Es sintoma muy frecuente en el nifio, correspondiendo a cambios en
los caracteres normales de la voz. Se suele valorar poco y, sin embargo,
puede ser el comienzo de una afectacién progresiva que desemboca en
la obstruccién de la via aérea o corresponde a una alteracién neuroldgica
con participacién de los nervios laringeos. Esta alteracién de la voz es,
generalmente, consecutiva a procesos inflamatorios de etiologia viral y
mds rara vez bacteriana. En el nifio pequefio puede presentarse a causa
de malformaciones congénitas de la laringe, sin olvidar la de origen trau-
mdtico, neoformaciones benignas o malignas (ambas raras en el nifio),
de origen endocrino (tiroides, adrenales, génadas, hipéfisis) y finalmente,
la posibilidad no excepcional de disfonias funcionales secundarias a pro-
blemas psicoldgicos o emocionales.

Sindrome obstructivo laringeo agudo

Se manifiesta por descenso inspiratorio de la laringe, tiraje intercos-
tal, disnea inspiratoria y estridor (huélfago), junto a voz ronca y tos cru-
pal (de perro), posicién del nifio con la cabeza en retroflexién, presencia
de estasis venosa, pulso paraddjico y aleteo nasal. Todo ello con posible
alteracién general (palidez, inquietud y angustia), cardiaca (taquicardia,
pulso filiforme, cianosis, etc.) y neurolégica (sopor, incoordinacién).

Hiperreactividad laringea

La funci6n defensiva de la laringe se pone de manifiesto por la impor-
tancia de su musculatura y su caricter reflexégeno, lo cual va a expli-
car la frecuencia y gravedad, sobre todo en el curso del primer afio de
vida, de ciertos trastornos relacionados con la motilidad propia de vis-
cera hueca. Clinicamente se van a traducir en espasmo laringeo (laringi-
tis estridulosa, tos ferina, cuerpo extrafio, maniobras exploratorias) o
laringoespasmo (hipocalcémico, convulsivo).

ANOMALIAS CONGENITAS

Laringomalacia

Denominada también estridor laringeo congénito, de etiologfa des-
conocida, es la mds frecuente de las anomalias laringeas congénitas. El
cuadro clinico se inicia a los pocos dias o semanas, manifestandose como
un estridor inspiratorio, que se acentiia con la ingesta, el llanto o en el
curso de infecciones respiratorias y varfa segiin la posicién, aumenta en
la hiperflexi6n y disminuye o desaparece en la hiperextension de la cabeza,
actitud que adopta el lactante espontdneamente. La voz y el llanto per-
manecen claros, siendo la tolerancia, generalmente, buena. Es intenso
durante los primeros meses, para ir disminuyendo alrededor del primer
afio y desaparece definitivamente en el segundo. El diagnéstico se efec-
tda por el cuadro clinico. Si se practica una radiografia lateral de laringe,
puede ser normal o bien apreciar la horizontalizacién de la epiglotis. La
laringoscopia, realizada mediante endoscopia flexible, lo confirma. A
pesar de su benignidad existen ciertas circunstancias en donde el pro-
néstico es peor: a) infecciones de vias respiratorias altas, en las que la
intensidad del estridor aumenta, llegando en ocasiones a ser permanente,
con produccin, en casos excepcionales, de crisis de apnea; b) sindromes
de aspiracin; y c) asociacién del SNC con otras anomalfas (encefalo-
patias), cardfacas (cardiopatias congénitas) o afecciones esqueléticas (dis-
plasias dseas, raquitismo).
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Etiologia. Han sido invocadas hip6tesis malformativas, patogenia
neurogénica y menor consistencia cartilaginosa (cartilagomalacia), aso-
ciada a un factor muscular (hipotonfa muscular local). Esto dltimo viene
refrendado por la laringoscopia y por el estudio radioldgico de la zona
larfngea, en donde el angulo que forman la epiglotis y la base de la len-
gua, de 45° en condiciones normales, estd disminuido, halldndose la epi-
glotis en posici6n horizontal y la base de la lengua desplazada en sentido
posterior. Algunos pacientes presentan sintomas de laxitud musculoliga-
mentosa y menor dureza cartilaginosa a otros niveles, por ejemplo, en
los pabellones auriculares. En cuanto al nerviosismo, puede ser secun-
dario a la dificultad respiratoria y a la preocupacién ambiental, pero en
algunos casos es primitivo, lo que permite hablar de estridor laringeo con-
génito neurogénico, algo mds rebelde que el tipo musculocartilaginoso
habitual. Conviene siempre descartar la coexistencia de malformaciones
asociadas de las vias aéreas intratordcicas que pueden estar presentes
hasta en una quinta parte de los casos. También es importante despejar
dudas sobre la coexistencia de reflujo gastroesofagico, del que sigue exis-
tiendo controversia sobre si puede ser causa o consecuencia de la larin-
gomalacia. En el primer caso por edema secundario a la inflamacién pro-
ducida por irritacién quimica. En el segundo aspecto como consecuencia
de un desajuste de las presiones intratordcicas como resultado de los tras-
tornos del flujo aéreo.

Tratamiento. Serd paliativo, mediante posicién prona y administra-
cién de pequefias cantidades de alimento, evitando los episodios de atra-
gantamiento. Generalmente, la clinica mejora a partir de los 6 meses y
desaparece a los 12-24 meses de edad, segiin se dijo. Se procurard evitar
o paliar los procesos respiratorios agudos que agravan el cuadro. La admi-
nistracion de calcio y vitaminas A y D, actuaria como placebo o sobre la
inmunidad mds que en el aumento de consistencia del esqueleto cartila-
ginoso. En un 10% de los casos, el cuadro clinico puede revestir grave-
dad asociando insuficiencia respiratoria progresiva y persistente. En estos
casos es frecuente hallar una hipertrofia de la epiglotis o de los replie-
gues ariteno-epigldticos, siendo dichos pacientes tributarios de una supra-
glotoplastia medjante microcirugia reductora endoscépica.

Traqueomalacia

Aunque a veces es confundida con la anterior, si se individualiza es
para separar cuadros debidos a un defecto congénito de parte o de toda
la pared traqueal por ausencia, malformaciones o reblandecimiento de
los cartilagos. La forma mds frecuente es debida a la compresién extrin-
seca generalmente debida a malformaciones vasculares de los grandes
vasos sanguineos con los que se relaciona intimamente. M4s raramente
se ve asociada con la atresia de eséfago o las fistulas triqueo-esofdgicas,
bien de forma primaria o tras la reparacién quirdrgica. Por dltimo, estan
descritas formas adquiridas en lactantes pequefios que han padecido una
ventilacién mecénica o una traqueostomia prolongada.

Clinica. Produce dificultad respiratoria, respiracién sonora o estri-
dor. Otras veces cursa en forma de intensas crisis disneicas, que pueden
conducir a la muerte del paciente, si no son tratadas de forma adecuada
con intubacién y ventilacidén controlada. La tos es seca y perruna. El
mayor o menor grado de malacia determinard la gravedad del cuadro
clinico. La exploracion radioldgica en inspiracién y espiracién permi-
tird observar un notable colapso de la traquea en la inspiracién y, sobre
todo, en la espiracién (normalmente en la inspiracién se ensancha y se
estrecha en la espiraci6n), sin embargo su sensibilidad es reducida (62%).
La TC de alta definicién permite visualizar anomalias estructurales,
cuando se practican cortes seriados muy finos. La traqueoscopia con-
firma el diagndstico al observar cémo la pared traqueal posterior se
abomba hacia adelante en la espiracion, obliterando parcial o totalmente
la luz.

Tratamiento. Dependerd del grado de obstruccidn, pero siempre
va a ser complejo e individualizado. La técnica mdés eficaz es la aorto-
pexia. Otras técnicas empleadas han sido la fijacién externa mediante
injertos costales, la colocacién de mallas autoexpansivas intraluminales
(stent) o el trasplante traqueal de dudosos resultados. La intubacién endo-
traqueal es obligatoria en raros casos de disnea grave, en los que el pro-
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noéstico queda ensombrecido, al igual que si coexistiesen malformacio-
nes cardfacas. Como en la laringomalacia, cuando no hay otros factores,
la mejoria se inicia a los 6 meses y la curacién espontdnea ocurre hacia
los 12-24 meses de edad en la mayoria de casos.

Las malformaciones en sentido estricto a este nivel son numerosas,
pero entre todas ellas destacan, por su mayor frecuencia, su clinica y la
indicacién de practicar una endoscopia, las citadas a continuacién.

Membranas laringeas y traqueales congénitas

Son una rara anomalia, resultado de una detencién evolutiva en la
formacién de la laringe alrededor de la 10° semana de vida fetal. Las situa-
das en la regién gldtica son las mds comunes, a nivel de la parte superior
de las cuerdas o, de hecho, entre porciones de las cuerdas membranosas.
Los sintomas aparecen desde el nacimiento, el llanto es débil, disfénico
y bitonal, siendo llamativo el estridor con mayor o menor dificultad
respiratoria, segin el grado de estrechamiento de la via aérea. El diag-
néstico se efecta por laringoscopia directa. El tratamiento es quirtrgico.
El control debe ser muy riguroso por la posibilidad de aparecer edema
0 estenosis cicatrizal tras las dilataciones. Las membranas traqueales son
incompletas con una pequefia apertura central detectada por traqueosco-
pia. Para el tratamiento suele ser suficiente la dilatacién. En cambio,
las membranas bronquiales son completas y obstruyen total o parcial-
mente la luz bronquial, produciendo atelectasias o enfisema.

Hemangioma subglético

Se considera como un proceso raro, si bien puede que sea mds fre-
cuente de lo que sugieren las cifras comunicadas, debido a que el epi-
telio de la mucosa lo enmascara y s6lo puede ser identificado por exa-
men microscdpico. Se presenta mds en el sexo femenino y en la mitad
de los casos se asocia con angiomas cuténeos. Puede ser asintomético
hasta la edad de 1 a 3 meses, cuando de forma insidiosa y progresiva
se instaura un cuadro de estridor y dificultad respiratoria acompafiada
de tos espasmddica, llanto normal, dificultad a la deglucién y deten-
cion de la curva pondo-estatural, todo ello consecuencia de un réapido
crecimiento. Hacia el afio de edad suele sufrir una regresion, llegando
a desaparecer esponténeamente, como otros angiomas, aunque puede
prolongarse algunos afios. La presencia de hemangiomas cutdneos faci-
lita el diagndstico. No es aconsejable practicar una biopsia, que resulta
peligrosa por la hemorragia y la dificil hemostasia. La TC permite una
buena valoracién. La radiacién estd contraindicada. La administracién
de glucocorticoides no siempre da los resultados deseados y su pro-
longacidn produce los efectos secundarios conocidos. El tratamiento es
quirdrgico, utilizando 14ser para ser el méximo de precisos en la exci-
si6n, siempre que la via respiratoria se vea comprometida, o bien la
crioterapia.

Estenosis subglédtica congénita

Puede estar ocasionada por engrosamiento de los tejidos blandos
en el drea subglética, a veces de las propias cuerdas o por malforma-
cién congénita del cartilago cricoides. Dependiendo de la intensidad de
la estenosis, aparecerd un mayor o menor grado de dificultad respira-
toria y estridor. La voz y el llanto suelen ser normales. La agitacién y
las infecciones intercurrentes suelen agravar el cuadro. El diagnéstico
definitivo se efectia por endoscopia. La mitad de los casos van a reque-
rir de una traqueotomia temporal. La evolucién suele ser favorable,
coincidiendo con el desarrollo de la laringe dentro del proceso gene-
ral del crecimiento.

Fisura o hendidura laringea

Consiste en un raro defecto en la fusién dorsal del cartilago cricoi-
des entre 1a 6% y 7* semanas de gestacién. Puede ser familiar (cardcter
AD). Un tercio de los casos se asocian entre otros a la atresia de es6fago
y fistulas traqueoesofagicas, al labio leporino, a la hendidura palatina y
a ciertos sindromes malformativos, como el de Opitz-Frias y el de Pailis-
ter-Hal. En casos extremos puede prolongarse hasta la trdquea, llegando
a la carina. Se describen cinco tipos: 1) forma oculta, sélo diagnostica-
ble mediante la inspeccidn directa; 2) forma supraglética interaritenoi-
dea; 3) forma cricoidea posterior; 4) forma cricoidea con extension a la
membrana tragueoesofigica en su porcion cervical; 5) forma intratora-

cica limitada a la membrana traqueoesofégica. La sintomatologfa depende
de la inhalacién alimentaria con cuadros de aspiracién y crisis de cia-
nosis, coincidiendo con la alimentacidn y conducen a bronconeumopa-
tfas recidivantes. Los pacientes presentan también llanto débil, afonia y
estridor. El examen radioldgico no es determinante. El diagnéstico se
efectuard por endoscopia. El tratamiento es quirdrgico.

Paralisis congénita de las cuerdas vocales

Puede ser bilateral o unilateral. La primera es el resultado de graves
malformaciones o lesiones del sistema nervioso central, aunque en oca-
siones puede presentarse como anomalia aislada, que mejora espontane-
amente hacia los tres meses de edad. La situacion es precaria y, de apa-
recer alguna complicacién de la via respiratoria, lo que es banal en un
nifio normal, se torna en una situacién grave en los pacientes con este
problema, requiriendo traqueostomia hasta un 50% de los mismos. Las
formas unilaterales pueden ser aisladas, asociadas a malformaciones car-
dfacas y de los grandes vasos, enfermedades neurolégicas o bien trau-
maticas como consecuencia de un parto dificil. El estridor puede ser el
unico sintoma, evidenciable unas semanas después del nacimiento. Puede
desaparecer al final de la edad de la lactancia, siendo bueno el pronés-
tico de la funcidn vocal. El diagnéstico se efectiia por laringoscopia
mediante endoscopio flexible. No necesita tratamiento en 1a forma uni-
lateral, pero las bilaterales y graves, consecutivas a encefalopatias, pue-
den requerir intubacidn.

Quistes. Laringocele

Los quistes son estructuras tumorales que se originan en las glandu-
las mucosas que contienen secreciones recubiertas por epitelio respira-
torio. Suelen localizarse en la base de la lengua y area supraglética: vale-
culares (en la zona de la hipofaringe) y saculares (en el ventriculo laringeo),
y aumentan de tamafio. A diferencia de los pélipos, no son pediculados.
El laringocele es un quiste virtual que contiene aire. Aparecen a cualquier
edad, predominando entre el segundo y tercer meses, inicidandose con estri-
dor mds o menos intenso, dependiendo de la edad del nifio, asi como difi-
cultad para la alimentacién. La sintomatologfa es variable segiin el tamafio
y lalocalizacion. La voz puede conservarse normal o presentar ronquera
variable. El diagnéstico se efectiia por observacion directa (laringosco-
pia), pero pueden detectarse por radiografia lateral de cuello tomada en
inspiracion, aunque la mejor técnica diagndstica hoy dia es la TC. Tra-
tamiento. Es ideal la extirpacion o la marsupializacién.

TUMORES LARINGO-TRAQUEALES

Papilomatosis laringea

Es el mas frecuente de los tumores benignos histolégicamente; en la
edad infantil es de etiologfa viral, producido por el virus del papiloma
humano (VPH), serotipos 6, 11 y 16. En la edad pediatrica la mayor inci-
dencia se da antes de los 5 afios, apareciendo la cuarta parte de los casos
en lactantes. Un segundo pico-afecta a los adolescentes, La trfada: pri-
mogénito, madre adolescente y parto vaginal estdn presentes en las tres
cuartas partes de los casos, y en la mitad se recoge el antecedente de la
presencia de condilomas acuminados en la madre en el momento del
parto. Se ha propuesto la cesdrea electiva para evitar la transmisién ver-
tical del VPH en madres con condilomas acuminados, pero el mecanismo
de transmisi6n atin no est4 bien determinado y se conocen casos en nifios
nacidos por cesarea, as{ como también se ha podido demostrar la exis-
tencia de genoma viral en el liquido amnidtico.

Diagnéstico. La ronquera es el signo principal al comienzo, apare-
ciendo luego estridor y disnea inspiratoria progresiva que puede llegar a
provocar la asfixia por obstruccién intrinseca de la via aérea. Cabe des-
tacar el buen estado general del nifio y la ausencia de otra sintomatolo-
gfa. La laringoscopia permite visualizar los papilomas en €l borde ibre
de las cuerdas vocales de aspecto verrugoso; histoiégicamente se com-
ponen de tejido conjuntivo-vascular revestido de un epitelio plano. La
intensidad y cronicidad de estos casos puede obligar a instaurar una tra-
queotom{a mientras se efectian resecciones periddicas con laser, cuya
frecuencia media oscila entre dos y tres meses.



Pronéstico. Suele ser grave y a menudo fatal, por la frecuencia y
agravacion de las recidivas con extension de la papilomatosis a vias bajas
entre un 4-11% de los nifios con evolucién prolongada, a pesar del tra-
tamiento quirdrgico con microcirugia y laser-CO,. El serotipo 11 parece
mas propenso a la diseminacidn a vias aéreas inferiores y parénquima
pulmonar (masas sélidas o quisticas, que se sobreinfectan con facilidad).
Aunque la degeneracién maligna es mas frecuente en adultos, también
se han descrito casos pedidtricos de transformacién neoplésica en car-
cinoma de c€lulas escamosas, relacionados con las lesiones bronquiales
y el serotipo 16.

Terapéutica. Estdn en estudio diversos tratamientos coadyuvantes
como el alfa-1-interferdn, el aciclovir y la ribavirina, entre otros. Recien-
temente se han descrito buenos resultados con la inyeccién de cidofovir
en el interior de las lesiones papilomatosas. Existen casos de remisién
espontdnea sin una causa bien conocida, pero esta situacion es infrecuente
e impredecible.

Angiomas y otros

El mas frecuente ya fue citado entre las anomalias congénitas. Timo-
res paralaringeos o tumoraciones de la region cervical: pueden oca-
sionar un estridor o disnea laringea continua, asi como alteraciones de la
deglucion. Se trata de quistes tireoglosos (véase cap. 14.4), tiroides ectd-
picos o tumores de faringe. Tumores laringeos malignos: son excepcio-
nales en la edad infantil, tratdndose la mayor parte de las veces de neo-
plasias derivadas del mesodermo y siendo, por tanto, linfomas,
fibrosarcomas y rabdomiosarcomas. Se han descrito carcinomas como
consecuencia de papilomas laringeos irradiados.
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16.8  Procesos inflamatorios
laringotraqueales.
Laringitis

X. Pastor-Durdn, M. Herndndez-Martinez

Los procesos infecciosos a este nivel inciden especialmente en la edad
preescolar y se ven con mayor frecuencia en varones, sobre todo cuanto
menor es la edad de aparicién. La etiologia predominante es la viral enca-
bezada por el virus parainfluenza tipo 1 y seguida de los serotipos 2 y 3,
el virus de la gripe (A y B), los adenovirus y el virus respiratorio sincitial.
Otras infecciones virales, como el sarampién o la rubéola, pueden com-
plicarse con una laringotraqueitis intensa. También se han descrito, aun-
que en menor medida, la participacién de enterovirus, rinovirus y el metap-
neumovirus humano. Entre las causas bacterianas debe citarse el
Haemophilus influenzae tipo b, que es el responsable de la mayorfa de los
casos de afectacion epiglética. También se describen estreptococos, Neis-
seria, bacilos gramnegativos, Chlamydia y Mycoplasma y las sobrein-
fecciones por Staphylococcus aureus, entre otros. En pacientes inmuno-
deprimidos debe tenerse en consideracién la posible participacién de
Candida albicans en procesos de esta naturaleza. Todavia no debe olvi-
darse el Corynebacterium difteriae en nifios nunca o mal vacunados.

Una aproximacién pragmdtica al tema engloba los diversos cuadros
clinicos expuestos a continuacién bajo el término clasico de croup, ono-
matopeya que describe el sonido caracteristico que emiten los pacien-
tes que padecen dicha afeccién, si bien actualmente carece de una rela-
cién patognoménica con la etiologfa diftérica. Una exposicién ordenada
facilitard la descripcién de los diversos cuadros clinicos.

LARINGITIS AGUDA

Es una enfermedad eminentemente pedidtrica, ya que su mayor fre-
cuencia se presenta entre los seis meses y los tres afios de edad. Su impor-
tancia se refuerza todavia més al tener que ser considerada, en bastan-
tes casos, como una urgencia respiratoria. Se trata de una inflamacién de
las vias respiratorias altas, no siempre limitada a la mucosa de la laringe,
sino acompafiada de alteraciones inflamatorias, edema, espasmo y aci-
mulo de secreciones en las partes adyacentes, superiores o inferiores, del
aparato respiratorio. Se manifiesta por tres sintomas fundamentales: la
tos crupal o perruna, la dificultad respiratoria y la disfonfa. El predomi-
nio en edad pediatrica, sobre todo en lactantes y parvulos es debido, en
parte, a la estrechez de la via respiratoria en esas edades, de modo que
cualquier afeccion inflamatoria la acentuard, produciendo una importante
reducci6n de su calibre, a lo que se suman la conocida tendencia al edema,
discrinia mucosa y espasmo. Por consiguiente, interesa mas una clasifi-
caci6n anatémica y etiolégica (Cuadro 16.8.1), aunque en la practica
pedidtrica se prefiere a menudo hablar de formas clinicas, ya que el médico
no puede contar siempre con estudios viroldgicos, bacteriologicos y explo-
raciones endoscépicas de vias respiratorias altas. Sin embargo, es pre-
ciso advertir que el término “laringitis” es ambiguo y no es utilizado por
todos los clinicos con igual significado.

Eticlogia. El principal agente etioldgico en otras épocas fue el bacilo
diftérico, pero su frecuencia ha disminuido de forma ostensible desde
la aplicacién obligatoria de la vacunaci6n, predominando otras causas:
a) virus. Se presentan en el 60-75% de los casos, sean mixovitus (virus
gripales, virus parainfluenza en 2/3 de los casos), adenovirus, enterovi-
rus Echo 'y Coxsackie A9y B 5, virus sincitial respiratorio, virus del
sarampion o de la varicela; b) bacterias. Destacan: Haemophilus influen-
zae tipo b, estafilococo, estreptococo hemolitico, Mycoplasma pneu-
moniae y neumococo, mientras son excepcionales: E. coli, Proteus y
Pseudomonas.

Patogenia. Generalmente, existe un precedente de resfriado o rinitis
¥, al cabo de tres o cuatro dias, la infeccién progresa de forma insidiosa
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Cuadro 16.8.1.  Clasificacion etiolégica y topografica de las laringitis agudas Cuadro 16.8.2. Puntuacién de Westley
Infecciosas Conciencia
o Virica: parainfluenza e influenza, adenovirus, echovirus y virus Coxsackie A9 y BS, » Normal 0
virus sincitial respiratorio, virus del sarampidn, virus de la varicela, etc. + Desorientado 5
¢ Bacteriana: H. influenzae tipo b, estafilococo, estreptococo hemolitico, neumococo, Cianosis
E. coli, Proteus, Pseudomonas, bacilo diftérico. + Ausente 0
No infecciosas » Sdlo en el ejercicio 4
* Mecdnica: cuerpo extrafio, ocupacion tumoral, compresion extrinseca, lesiones por * Enreposo 5
manipulaciones quirirgicas Estridor
* Quimica: inhalacién de gases toxicos, ingestion de cdusticos, aspiracién repetida de « Ausente 0
jugo géstrico * Con la agitacion 1
* Alérgica: alimentaria, medicamentosa, insectos, inhalantes « Enreposo 2

Incierta
« Laringitis espasmddica o estridulosa: ;hiperreactividad alérgica?, ¢virica?

Supraglotica

« Epiglotitis

Subglotica

« Laringotraqueobronquitis (laringitis subglética)
» Laringitis espasmédica o estridulosa

Sala J, Brines J, 2000,

Entrada de aire en el térax
» Normal 0
* Disminuida

—

* Muy disminuida 2
Retracciones

* Ausentes 0
« Discretas 1
» Moderadas 2
« Intensas 3

hacia la laringe en donde se producen fenémenos de edema, inflamacién
y espasmo. En relacién con la predisposicién de ciertos nifios, se cono-
cen algunos hechos: en nifios con laringitis recidivante, cuando han sido
sometidos a un estudio etiolégico en cada uno de sus brotes, se ha podido
comprobar, que en cada ocasién intervienen distintos virus. La disminu-
cion de la frecuencia a medida que progresa la edad es posible interpre-
tarla como un fenémeno de maduracién. En muchos casos se comprueba
la existencia de “factores alérgicos”, que predisponen al desarrollo del
cuadro. A veces, los nifios con laringitis recidivante padecen posterior-
mente asma bronquial. Para explicar esta caracteristica recidivante ha
sido invocado el fallo de los mecanismos inmunitarios después del pri-
mer brote. Esto puede relacionarse con la influencia manifiesta de la edad,
siendo mucho més frecuente entre los seis meses y tres afios. No se sabe
bien por qué, con aparente igual terreno predisponente y similares fac-
tores desencadenantes, unos nifios hacen bronquitis de repeticién y otros,
laringitis recidivantes, pudiendo tratarse de alteraciones orgdnicas loca-
les de los cartflagos o de otras estructuras (locus minoris resistentiae). La
constitucién juega un papel importante. A veces se trata de lactantes obe-
sos, pastosos, con los rasgos de la antigua didtesis exudativo-linfatica,
hoy exudativo-alérgica o hipogammaglobulinemia; otras, de nifios cla-
ramente neuropéticos o con hipocalcemia.

Clinica. Interesa recordar la estructura anatémica de la regién larin-
gea (véase cap. 16.7), porque de ella va a depender la diversa sintoma-
tologfa de las laringitis agudas en la edad infantil. Desde el punto de vista
clinico se pueden distinguir las entidades indicadas en el Cuadro 16.8.1.

Laringitis catarral. Es la forma mds benigna de laringitis aguda, lla-
mada también laringitis aguda inespecifica. Apenas pasa de ser una moles-
tia transitoria, recordando la gran variabilidad clinica de este sindrome,
que en el extremo opuesto ofrece el dramatismo de la epiglotitis o la larin-
gotraqueobronquitis. En esta forma catarral la inflamacion es leve y secun-
daria a virosis altas, tipo rinitis o rinofaringitis, por lo que los sintomas
se limitan a disfonia o incluso afonia, sequedad o escozor, que en el
pequefio pueden producir llanto, alguna tos crupal discreta y fiebre de 38
a 39 °C. Tratamiento. La medicaci6n sintomética para la fiebre (aspirina
o paracetamol) y los vahos hiimedos tibios resuelven el problema. Si hay
recidivas se debe buscar la posible existencia de focos infecciosos loca-
les o bien factores generales, en especial de cardcter alérgico.

LARINGITIS SUBGLOTICA ESTENOSANTE AGUDA

Se denomina también laringitis aguda subgldtica, laringotraqueo-
bronquitis aguda, laringitis aguda disneizante, laringitis aguda obstruc-
tiva y crup virico. Por la sinonimia se deduce que actualmente es dificil

separar la laringitis subglética aislada de la laringotraqueobronquitis, aun-
que este término sugiere una mayor gravedad por su cardcter descendente
evidente. Es la mds frecuente de las laringitis en pediatria. Se origina por
una inflamacién de la mucosa laringea, comprendida entre las cuerdas
vocales (laringitis subglética) y el origen de la trdquea. Su etiologia en
la inmensa mayoria de los casos es viral, siendo los agentes mas aisla-
dos: parainfluenza 1 y 3 e influenza A y B; con menor frecuencia: rino-
virus, adenovirus y virus Coxsackie A y 13. Todos ellos actian produ-
ciendo, fundamentalmente, edema de la mucosa subgldtica con extension
a otras partes de vias respiratorias, como indican las denominaciones.

Clinica. Se inicia de forma solapada, como un proceso rinofarin-
geo, que da paso a una disnea inspiratoria, que se agrava de forma pro-
gresiva, con tiraje supraesternal. La participacion laringea hace predomi-
nar una respiracion bradipneica, mientras la presencia de polipnea indica
un descenso del proceso a tramos inferiores. La respiracion es ruidosa con
cornaje. La tos es “perruna” y discretamente himeda. La voz se afecta de
forma variable, pudiendo llegar a la afonia. La evolucidn es favorable con
tratamiento médico, remitiendo la sintomatologia en el curso de 2-3 dias.
Sin embargo, existen cuadros de mayor gravedad que progresan en inten-
sidad y gravedad a lo largo de dos semanas. El examen clinico local demues-
tra hiperemia y enrojecimiento de nariz, faringe y laringe. La mucosa de
la Jaringe aparece, en la eventual laringoscopia, roja y edematosa. La radio-
grafia lateral del cuello es de utilidad en el diagndstico para la diferen-
ciacion de otras lesiones que obstruyen la via aérea superior, distinguiendo
el cuadro de la epiglotitis o absceso retrofaringeo, por ejemplo.

Sigue siendo de gran utilidad clinica el sistema de puntacion de Wes-
tley, preferible al de Taussig, para estimar la intensidad del cuadro cli-
nico y valorar la evolucién. La valoracién puede comprobarse en el Cua-
dro 16.8.2. Su valor puede oscilar entre 0 hasta 17. Entre 3 y 7 indica una
afectacion de intensidad moderada, mientras que valores superiores a 8
ya indican gravedad.

Complicaciones. Pueden ser: locales, debidas a las sobreinfecciones
de los tejidos adyacentes, favorecidas por el edema, ofreciendo aspecto
ulceroso, membranoso o purulento en la laringoscopia; regionales, en
donde el edema tiende a generalizarse a la mucosa respiratoria de vias
inferiores, de modo que en un cierto porcentaje (para algunos el 15%) se
pueden producir laringotraqueobronquitis y, mds rara vez, bronquitis,
bronconeumontas e incluso abscesos pulmonares y bronquiectasias, aparte
las complicaciones derivadas de la intubacién o traqueotomia cuando son
precisas.

Prondstice. Dependerd de 1a edad (mds grave cuanto més pequeiio),
etiologia, estadio evolutivo, extensién de la infeccion, duracién de la
misma y la necesidad de recurrir a tratamientos cruentos (traqueotomia).



Estridor leve
Retraccién subcostal
Hipoventilacién (t)

Tos crupal Intranquilidad
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Estridor intenso
Retraccién intercostal
Hipoventilacién (+)

Estridor (+++) 0 (-)
Musculos accesorios
Hipoventilacién (+++)

Taquicardia Pulso filiforme
Palidez Cianosis
Ansiedad Sopor

Figura 16.8.1. Sintomas de gravedad creciente en las laringitis.

Todo ello queda reflejado en la Figura 16.8.1, basada en datos de Taus-
sig. En realidad el principal peligro, como se dijo antes, es su descenso
a tramos inferiores, haciendo honor a la denominacién de laringofra-
queobronquitis, Otro riesgo es la sobreinfeccion bacteriana.

Diagnostico diferencial. Debe establecerse con otras causas no infec-
closas: a) inecdnicas, en caso de aspiracion de cuerpos extrafios, ocupa-
ciones tumorales, compresién extrinseca o lesiones derivadas de mani-
pulaciones quirdrgicas; b) guimicas, como la inhalacién de gases txicos
y la aspiracion repetida de jugo gdstrico (reflujo gastroesofagico); ¢) larin-
goespasmo por hipocalcemia (raquitismos, insuficiencia renal); d) aler-
gia (edema angioneurdtico); e) infecciosas extralaringeas, en las que no
se debe olvidar el absceso retrofaringeo y el periamigdalar.

Tratamiento. Antes de tratar la laringitis de forma ambulatoria es
necesaria la valoracion de la capacidad de los padres o cuidadores: si
parecen ineptos para la vigilancia préxima, el nifo debe ser hospitali-
zado. Los padres deben conocer los sintomas iniciales de dificultad res-
piratoria y los tipos de estridor, Esta informacidn, correctamente plan-
teada, disminuye bastante la ansiedad creada por estos cuadros, lo mismo
que saber que, en caso necesario, el transporte y asistencia en el hospital
estaran previstos sin dificultades.

Indicaciones de hospitalizacion. 1) vigilancia familiar incorrecta; 2)
presencia o sospecha de epiglotitis; 3) estridor progresivo; 4) distrés res-
piratorio creciente; 5) signos de hipoxia, como insomnio, inquietud, pali-
dez y cianosis; 6) alteracién del sensorio; 7) hipertermia duradera; 8)
afectacion del estado general; 9) otros datos (Cuadro 16.8.3).

Tratamiento hospitalario. El tratamiento de eleccién debe realizarse
en un ambiente hospitalario e incluye tres pilares bésicos: la corticotera-
pia, la adrenalina racémica y la humedad, asi como la observacion cli-
nica y los cuidados generales o mds especificos que se requieran en fun-
cién de la evolucién.

La dexametasona en dosis tinica intramuscular a dosis de 0,6 mg/kg
suele conseguir una mejoria clinica al cabo de unas dos horas de su admi-
nistracion, siendo muy evidente a las seis horas. Como alternativa puede
utilizarse la budesonida inhalada (500 pg por dosis), pero su efecto no es
mds rdpido que la dexametasona y su administracién resulta mas difi-
cultosa en la fase aguda de la afeccion.

La adrenalina racémica nebulizada sigue siendo un buen tratamiento
para yugular la crisis, especialmente en los casos moderados y graves,
consiguiendo una mejorfa a los 30 minutos de su administracién. La dosis
es de 0,05 mL/kg de una solucién al 2,25% diluida en 3 mL de suero
salino y administrado por nebulizacién durante unos 15 minutos. Puede
repetirse la misma dosis a los 20 minutos si [a respuesta no es suficiente
hasta un méximo de 0,5 mL totales de la solucién concentrada.

La humedad no ha demostrado una accién especifica, sin embargo
produce una mejoria subjetiva y evita la desecacién de la mucosa pro-
ducida por el elevado volumen corriente que por ella circula.

Si no hay mejoria con el tratamiento conservador, se procederd a la
intubacion (iniciada de entrada ya en la epiglotitis) y, mds excepcional-

Cuadro 16.8.3.  Protocolo de tratamiento en laringitis aguda subglditica o

estenosante

Intensidad leve
Dexametasona: dosis tinica oral (0,15 mg/kg), IM (0,6 mg/kg) dosis
Repetir si es preciso cada 8 horas (médximo 3 dosis)

Alternativa: predniscjlona oral (gotas)

Mejoria No mejorfa
1 0
Domicilio  Ingreso hospitalario

Intensidad media
Dexametasona + budesonida nebulizada (2 mg)

Respuesta excelente  Respuesta moderada
\ 1

Domicilio Ingreso hospitalario

Paciente grave (estridor progresivo, tiraje intenso, cianosis, hipoxemia, ansiedad,
depresion del sensorio) -+ factores de riesgo (lactante, traqueomalacia, macroglosia,
micrognatia, estenosis subgldtica conocida, intubacion anterior) + falta de seguimiento o
de colaboracién familiar

Ingreso hospitalario

L-adrenalina nebulizada (4 mg)

Dexametasona IM o EV (0,6 mg/kg)
l

Buena evolucién: budesonida
Paciente muy grave (segln puntuacion de Taussig o Westley)
¥

Ingreso hospitalario urgente

Unidad de Cuidados Intensivos
l
Medicacién anterior

No respuesta: intubacion

Segtin Sala J, Brines J, 1999

mente, a la traqueotomia, con los cuidados necesarios. No es preciso el
uso sistematico de antibidticos, ya que es habitualmente una infeccion
viral. También deben evitarse los antitusigenos pese al carcter espas-
mddico y repetitivo de la tos crupal. La infeccién bacteriana secundaria
se puede descartar por los sintomas locales y generales. En nifios con
aspecto téxico y mucha fiebre, aparte las complicaciones citadas, puede
justificarse la administracién de amoxicilina. La administracién de oxi-
geno en ambiente hiimedo estard indicada en casos de estridor progre-
sivo, taquipnea y respiracion trabajosa con empleo de musculatura auxi-
liar y de retraccion intensa de los tejidos blandos. Tiene una doble accion:
oxigenacion y sedacion o efecto tranquilizante al saciar su hambre de
aire. Como en ofras patologias respiratorias, se estd ensayando el uso del
heliox sin que existan resultados concluyentes. Siempre es ttil una buena
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hidratacion, evitando la alimentacion oral en los casos graves, recurriendo
a una sonda nasogéstrica, que también permite administrar la medicacién
(véase Protocolo en Cuadro 16.8.3).

Los criterios para remitir a domicilio al paciente cuando tras cuatro
horas de observacion después de administrados los tratamientos ante-
riormente citados se comprueba que ha desaparecido el estridor en reposo,
existe una buena coloracién de piel y de mucosas con un volumen corriente
adecuado y buen nivel de conciencia. Es recomendable realizar un con-
trol ambulatorio a las 24 horas del cuadro agudo.

Laringitis diftérica

En su momento fue la causa mas frecuente de laringitis estenosante
y a menudo mortal. Desde la vacunacién ha disminuido de forma drés-
tica. El diagnéstico se ha de fundar en el antecedente de una amigdali-
tis diftérica previa, a la cual sigue una fase disneica marcada, con tos
ronca y voz apagada. De hecho, la laringitis diftérica primitiva es la loca-
lizacién laringea de una difteria nasal o faringea, que ha pasado inad-
vertida. La laringoscopia pone en evidencia la existencia de membra-
nas (véase cap. 7.7).

Laringo-traqueobronquitis membranosa

Llamada también crup membranoso y laringotraqueobronquitis bac-
teriana, la inflamacién y edema difusos de laringe, triquea y bronquios,
son especialmente intensos, con acurnulacién de copiosas secreciones
mucopurulentas adheridas a lo largo de la mucosa traqueobronquial, con
produccion de moldes mucosos o fibrinosos. Etiologia. La mds frecuente
es una sobreinfeccion bacteriana por H. influenzae, Staphylococcus aureus,
Streptococcus (viridans, pneumoniae grupo A), Branhamella catharra-
lis, clamidias y gérmenes entéricos gramnegativos. Por ello era més fre-
cuente en épocas pre-antibidticas que en la actualidad. Se presenta, por
lo general, en nifios menores de 2 afios, con mayor incidencia durante
el invierno. Sintomatologia. Tiene rasgos en comin con los enfermos de
laringotraqueobronquitis viral, pero la afectacion respiratoria (hipoxia,
cianosis) y del estado general (fiebre, choque) son mucho mis intensas.
Se trata posiblemente de la forma evolutiva extrema del clasico sindrome
de Chevalier-Jackson.

Diagndstico. Aunque es sugerido por la evolucién clinica, es confir-
mado por laringobroncoscopia (abundante secrecién purulenta).

Tratamiento. Antibioterapia (cefuroxima EV; alternativas: cefota-
xima, ceftriaxona o seguir indicaciones del antibiograma). Intubacién
(nasotraqueal). Aspiracion traqueal frecuente. Ventilacién mecénica (en
caso de edema pulmonar, fallo respiratorio o neumonia). Otros farmacos:
adrenalina y corticoides no estan indicados.

Complicaciones y secuelas de las laringitis. Es conocido el aumento
de la reactividad bronquial afios después de haber padecido una laringo-
traqueobronquitis, aunque no estd claro si la hiperreactividad bronquial
es secundaria a la laringotraqueobronquitis o, por el contrario, ésta apa-
rece en un niiio con predisposicion previa a la hiperreaccién bronquial.
En los casos mds graves se presentard insuficiencia cardiovascular e hipo-
xia, que pueden dejar excepcionalmente graves secuelas de 6rganos vita-
les. Los casos que requieran traqueotomia pueden presentar: estenosis
subglética, granulomas, fistulas y disfonias.

EPIGLOTITIS AGUDA

Denominada también supraglotitis y laringitis supraglética aguda,
corresponde a una inflamacién localizada del cartilago epiglético y la
zona circundante, siendo una forma muy grave.

Etiologia. El agente mds frecuente es el 71. influenzae tipo b (Hib),
aunque se han descrito algunos casos producidos por estreptococos
hemoliticos y Staphylococcus aureus. Abundante bibliografia confirma
la recesion de esta enfermedad como consecuencia directa de la intro-
duccién de la vacuna conjugada frente al Hib (véase cap. 8.13). En todos
los casos se produce una gran inflamacién de la epiglotis, que actiia como
valvula en la inspiracién. Ocurre en lactantes mayores y mas en nifios de
edad preescolar, pero tiende a desplazarse a edades superiores, con exten-

Figura 16.8.727. Actitud del paciente con épiEl(}lilis.

si6n desde los tres meses a los ocho aios. Es evidente su mayor frecuencia
hasta ahora en los paises anglosajones. Se da en todas las estaciones del
aflo, aunque existe un marcado predominio en invierno y primavera. Se
calcula que un 5% de nifios en edad preescolar son portadores asinto-
maticos del germen, presentando la enfermedad un 1%.

Sintomatologia. Puede existir historia previa de proceso catarral, que
bruscamente se agrava, presentando el paciente fiebre alta de 40-41 °C,
disnea laringea, bradipnea inspiratoria, tiraje y cornaje. Faltan afonia y
tos perruna, propias de las laringitis virales. El nifio se queja de dolor
de garganta y dificultad al tragar, lo que produce salivacién constante;
coloca la cabeza en hiperextension y la boca abierta, con objeto de ven-
cer la sensacion de asfixia. Los nifios mayores prefieren la posicién sen-
tada, inclinados hacia adelante con la boca abierta, protrusion de la len-
gua y babeo (Fig. 16.8.2).

Diagndstico. En el examen clinico conviene evitar, en lo posible, las
excesivas manipulaciones faringeas y laringeas por el riesgo de apnea
irreversible; a veces la simple inspeccion permite objetivar la inflama-
cién epiglética, confirmando el diagnéstico con el estudio radioldgico
lateral de la zona: la epiglotis aparece inflamada y muestra una confi-
guracion redondeada parecida al dedo pulgar, mientras la columna de aire
laringo-traqueal es normal. Puede practicarse, asimismo, la determina-
cién de antigenos bacterianos. El hemograma evidencia una leucocitosis
polimorfonuclear intensa y el hemocultivo es positivo para /. influenzae
tipo b, pero el cultivo obtenido de vias aéreas con bastante frecuencia es,
de forma paradéjica, negativo. Puede practicarse, igualmente, la deter-
minacién de antigenos bacterianos.

Evolucién y prondstico. De forma espontanea es mala, hacia la
muerte del paciente, o bien secuelas graves por hipoxia cerebral. La intu-
bacién precoz disminuye la morbilidad y mortalidad, mejorando el pro-
ndéstico. La utilizacién de endoscopios nasales flexibles en la evaluacion
inicial de estos pacientes ha permitido una indicacién mds selectiva de
la traqueotomia al identificar a aquellos en los que aiin es viable una intu-
bacién nasotraqueal. En casos de evolucién favorable la hospitaliza-
ci6n media es de 7 dias.

Tratamiento. Los pacientes con sospecha de esta entidad clinica
deberan ser remitidos a centros hospitalarios, para establecer una via aérea
artificial lo mds precoz posible. Establecido el diagnéstico, debe asegu-
rarse la via aérea sin esperar a que aparezcan cianosis, agitacion, taqui-
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Niiio con sospecha de epiglotitis

Evitar maniobras excitantes
(extracci6n de sangre, exploracion de garganta)

Dificultad respiratoria
e T
Ventilacin/oxigenacion con Radiografia lateral del cuello
bolsa/mascarilla al 100% (supervisién médica)

\

Llamar pediatra intensivista,
otorrinolaringélogo y anestesista

Quiréfano
Anestesia por inhalacién en posicién sentada
Intubacién nasotraqueal
Comenzar perfusion EV
Extraer sangre para hemocultivo y otros andlisis
Sujecién adecuada
Traslado a UC1

Oxigenoterapia
Fluidoterapia
Antibioterapia

Extubacién: 24-48 horas

Paé;;31683 Aiéﬁritmo di;gliéétiéb-terapéutico enla epiglo&&s (Leh-Lai,
1996; Sala J, Brines J, 1999).

cardia superior a 150, elevacion del PaCQ,, agotamiento del nifio u otros
signos de evidente insuficiencia respiratoria. La intubacion nasotraqueal
es la medida inicialmente indicada por la escasa frecuencia de estenosis
subgldtica secundaria. En caso de imposibilidad de paso de la sonda, se
efectuara traqueotomia. Hoy en dia se dispone de agujas estériles de
grueso calibre que permiten una solucidn transitoria, hasta que se decide
la técnica de ventiloterapia a realizar. Dichas agujas se clavan en la mem-
brana cricotiroidea. A los 4-5 dias el paciente puede ser extubado. Asi-
mismo, se administrard con urgencia cefotaxima, 150 mg/kg/dia, o cef-
triaxona, 75 mg/kg/dia, ya que el porcentaje de cepas de Haemophilus
influenzae resistentes a la ampicilina y al cloranfenicol ha aumentado
considerablemente. No tiene aqui indicacion el uso de adrenalina racé-
mica, pero a menudo los glucocorticoides son necesarios, tanto en la fase
inicial, como en los enfermos intubados, para evitar complicaciones.
La oxigenoterapia tiene similares indicaciones que en otras formas (véase
algoritmo terapéutico en la Figura 16.8.3).

Traqueitis bacteriana. Corresponde a la laringotraqueitis o larin-
gotraqueobronquitis purulenta 0 membranosa (véase antes). En los RN
y lactantes pequefios con intubacién prolongada se puede dar una forma
de traqueitis necrotizante, producida en la zona préxima al extremo dis-
tal de la cdnula de intubaci6n.

LARINGITIS AGUDAS NO INFECCIOSAS

Laringitis espasmédica. También denominada “falso crup” o “larin-
gitis estridulosa” es muy frecuente, asociandose al espasmo glético una
contraccion brusca del vestibulo laringeo, donde radica, en gran parte, la
inflamacion (laringitis vestibular). Suele acompaiiar a diversos procesos
infecciosos agudos de vias respiratorias superiores, en especial por virus.
Han sido implicados factores alérgicos y psicosomaticos, siendo evidente
la incidencia familiar. Generalmente, es recurrente (mayor frecuencia en
varones) y de predominio invernal. Su patogenia queda resumida en la
Figura 16.8.4. La edad de mayor incidencia se encuentra entre los 2y 6
afios como continuacién muchas veces de una rinofaringoamigdalitis.

Diagndstico. La sintomatologia se inicia de forma brusca, siempre
nocturna, con tos seca y ronca, inspiracion dificultosa, tiraje, disnea a
veces intensa con angustia y sensacién de asfixia. No existen signos toxi-

+
[ Factores anatomofisiolégicos l
+

Reaccidn psiquica

Figura 16.8.4. Patogenia de la laringitis espasmédica.

cos de gravedad y la evolucién es rdpidamente favorable, aunque con ten-
dencia recidivante. Termina, por tanto, de forma tan brusca como empezo,
por término medio en una hora. A veces hay antecedentes claros de tipo
alérgico o bien puede aparecer en el futuro un proceso asmatico. La ana-
litica propia de los procesos inmunoalérgicos es recomendable en las for-
mas recidivantes, para enfocar el plan preventivo de nuevas crisis y de
otra patologia de este origen. En la fase aguda hay que descartar, sobre
todo los cuerpos extrafios laringeos. El prondstico es bueno: carece de
incidencias y complicaciones; todos los episodios se resuelven espon-
tineamente, aunque el primero es el que plantea mayor alarma y mas difi-
cultades.

Tratamiento. La evolucién es tan rdpida que resulta dificil valorar los
protocolos propuestos, de los que existe amplia diversidad en la biblio-
grafia. El vapor de agua tibio generado por la ducha del bafio produce
una mejoria importante. Por lo expuesto en la patogenia, estin indicados
los antiespasmédicos, broncodilatadores y sedantes. Dado que la crisis
cede espontdneamente, muchas veces con un vémito, los clinicos anglo-
sajones prescriben como tratamiento la ipecacuana. Se puede prescin-
dir de antibidticos y corticoides.

Disfuncion de las cuerdas vocales. Consiste en una aproximacion
paradéjica de las cuerdas vocales, generalmente durante la inspiracién (a
veces en la espiracién o en ambas fases del ciclo respiratorio), lo que pro-
duce una crisis de obstruccion laringea: sibilancias, tos, opresién tora-
cica y respiracion entrecortada. El diagndstico de seguridad requiere la
prictica de rinolaringoscopia en las crisis o en la prueba de provoca-
cion (esfuerzo, metacolina). Muchos casos se asocian con asma bron-
quial, con cuyas recaidas se confunden. También debe evitarse la confu-
sién con: laringitis agudas o recidivantes, cuerpo extraiio, edema de glotis,
paralisis de cuerdas vocales, estenosis laringeas intrinsecas o extrinse-
cas, etc. No mejora de forma clara con salbutamol y similares, pero si
con medidas psicoterapicas y logopedia.

F.dema de glotis. Es la inflamacion indolora del tejido que forma
la base de la lengua, estructuras supragléticas y, sobre todo, la laringe,
siendo la obstruccién de la via aérea tan intensa que llega a poner en peli-
gro la vida. Se reconocen dos tipos: a) edema de glotis alérgico produ-
cido por hipersensibilidad a diversos alergenos especificos, conocidos
0 no; y b) angioedema hereditario, que se transmite con rasgo AD por
déficit del inhibidor de la C1-esterasa. La forma alérgica responde bien
a la administracién de adrenalina subcutdnea, antihistaminicos y corti-
costeroides. En la forma hereditaria la respuesta es mala, precisando a
veces la intubacion endotraqueal o la traqueotomia para salvar la vida.

LARINGOPATIAS CRONICAS

Laringitis crénica en el nino. Se trata de un estado inflamatorio
de la laringe durante un tiempo superior a dos meses. Se observa mas
entre los 4 y 10 afios de edad, siendo causas principales las infecciones
rinofaringeas recidivantes (rinitis, adenoiditis, sinusitis) y la respira-
cién bucal, que facilita la infeccion laringea. La clinica viene marcada
por la disfonfa, modificdndose la voz, su timbre e intensidad. La larin-
goscopia permite definir ciertas variedades: laringitis crénica catarral
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Cuadro 16.8.4.  Pautas para una accién pedagégica y rehabilitadora en los

ninos disfonicos

Aspectos generales

+ Ambiente adecuado para la comunicaci6n familiar (evitar concurrencia de TV, video,
radio, casetes, etc., con volimenes elevados)

» Hablar con un volumen normal (no hablar gritando)

» Evitar ambientes con climatologia artificial (aire acondicionado, calefaccién intensa)

» Combatir 1a polucion ambiental (humos, tabaco)

* Alimentacién equilibrada y horario de suefio regular

+ Atenuar las situaciones de tensién, excitacion o descontrol emocional

Aspecios especificos
« Tratamiento enérgico y completo de las infecciones de vias respiratorias altas
» No forzar la voz en situaciones de labilidad faringea
+ Hidratacién frecuente (beber agua a temperatura ambiente, vahos)
« Ejercicios especificos de rehabilitacién vocal con movimientos sincronizados de los
brazos (elevados al final de la inspiracién y descendidos al final de la espiracién):
1. Inspiracién y espiracién nasal
2. Inspiracion nasal y espiracion bucal
3. Inspiracion nasal y espiracion con fonemas fricativos (f, s)
4. Practicar cuentos especiales (“la sefiorita lengua va de paseo”)
5. Practicar gimnasia articulatoria asociada a imagenes o a praxias linguobucofaciales

(forma mds corriente con laringe congestiva recubierta de secreciones),
laringitis hipertréfica (la mucosa aparece hiperplasiada, apreciandose for-
mas nodulares y edematosas) y laringitis crénica atréfica (muy rara como
secuela de una laringitis infecciosa grave).

Trastornos cronicos de la fonacion. La fonacion en sf es un fené-
meno complejo que se inicia con el primer llanto tras el parto y finaliza
con la voz adulta, cuyas caracteristicas ya son estéticas de no mediar
una patologia. Todo este complejo proceso tiene unas bases anatémicas y
fisiol6gicas que, a lo largo de la edad pedidtrica, van cambiando, a la par
que se produce el crecimiento y la maduracién. Desaparecidas ya otras
entidades graves, cobran cada vez mayor importancia los problemas de
disfonfas crénicas, generalmente relacionadas con un mal aprendizaje o
abuso de la fonacion. La sociedad se ha vuelto también mds sensible a
estos problemas desde que ha mejorado su nivel econémico y su grado de
desarrollo. La ronquera o disfonia debe alarmar cuando es persistente,
progresiva, se asocia a estridor o respiracién ruidosa o existe el antece-
dente de una aspiracion, En la anamnesis es muy importante conocer la
opinién de los padres y de los maestros. Por regla general, la disfonia es
monosintomdtica, cursando con exacerbaciones relacionadas, en ocasio-
nes con procesos infecciosos intercurrentes de vias respiratorias altas, o
periodos de mayor sobreesfuerzo bucal (vida estival al aire libre, juegos).

Diagnéstico. La exploracion especifica debe ser realizada por un
experto. Con anestesia topica se puede introducir un fibroscopio por via
nasal y practicar una exploracion morfoldgica y funcional de toda la via
aérea superior. Especial interés tiene el registro en video de toda la explo-
racion y la préctica de laringoestroboscopia para afinar en el diagnostico
de los problemas funcionales, una vez descartadas las causas orgénicas.
El estudio de la voz es otra de las vertientes exploratorias, que cuenta ya
con una sistematica bien definida. Uno de los hallazgos mas frecuentes
consiste en la presencia de nédulos localizados, por norma general, en el
tercio anterior de las cuerdas vocales. De siempre se ha invocado una causa
mecénica, pero se han propuesto también factores genéticos que favore-
cerfan la aparicién de las lesiones sin existir un sobreesfuerzo.

Cuadro 16.8.5.

Gravedad

Discreta a moderada

Tratamiento de las estenosis laringotraqueales

Tratamiento

Humidificacién, adrenalina racémica, corticoterapia
Reseccion cicatricial mediante 1dser endoscépico
Cricoidotomia anterior

Laringotraqueoplastia

Grave

Traqueotomia

Stent intraluminal

Reconstruccién laringotraqueal con implante de cartilago costal
vascularizado

Reseccion de la estenosis y anastomosis término-terminal

Tratamiento. Consiste en una serie de medidas rehabilitadoras (Cua-

dro 16.8.4), que, de llevarse a la practica, pueden mostrar resultados al
cabo de seis meses. La evolucion, incluso espontdnea, no reviste grave-
dad y se aprecia una resolucién durante la pubertad. El tratamiento qui-
rdrgico en estos casos no estd indicado.

Estenosis laringo-traqueales cronicas. La clinica se traduce, 16gi-

camente, por disnea inspiratoria y estridor bifésico, con o sin modifica-
ciones de la voz y el llanto, de evolucién prolongada. Descartadas las
causas congénitas, mediante la anamnesis cuidadosa es posible identifi-
car alguna de la mitltiples causas externas: traumatismos (intubacién
endotraqueal en el 90% de los casos, maniobras en el curso de una larin-
goscopia, broncoscopia, traumatismos externos), radioterapia (practicada
en esta zona por otro motivo), neoplasias (tumor endolaringeo, papilo-
mas, angiomas, quistes) y otras, como reflujo gastroesofdgico, compre-
sion extrinseca, cuerpos extrafios y pardlisis laringea. Es imprescindi-
ble una cuidadosa evaluacién mediante endoscopia laringotraqueal. De
esta forma se puede clasificar el tipo de estenosis por su localizacion y
el grado de obstruccidn que provoca, elementos todos ellos fundamen-
tales a la hora de tomar una decisién terapéutica. En el Cuadro 16.8.5
se muestran las diversas opciones terapéuticas.
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16.9  Bronquitis

M. Crespo, E. Tardio-Torio

Las infecciones de las vias respiratorias bajas comprenden varios cua-
dros clinicos, no siempre bien diferenciados en el diagndstico, aunque su
prondstico y terapéutica son distintos. Por un lado hay que separar los
procesos con inflamacién de las grandes vias respiratorias (traqueo-
bronquitis, bronquitis), los que afectan a la pequefia via aérea (bron-
quiolitis) y aquellos que llegan a los alvéolos e intersticio del pulmén
(neumonia). En la edad de la lactancia y en general hasta los tres afios,
son muy frecuentes los cuadros clinicos con respiracién silbante o dis-
nea espiratoria, como sintomas dominantes. Hay que recordar que las
virosis respiratorias bajas afectan al 24% de los lactantes y al 13% de los
pérvulos cada afio. Si se suman todas las infecciones del tracto respira-
torio se calcula que los menores de cinco afios pueden padecer por tér-
mino medio hasta seis infecciones por afio y, de los cinco a los 14 afios,
cinco por aflo, siendo ya sélo de tres virosis anuales en los adolescentes.
La tercera parte de estos procesos cursardn con afectacidn bronquial,
en especial en la edad de mdxima incidencia (de dos a tres afios). El pro-
ceso mejor definido y més frecuente, si se incluye el catarro bronquial
descendente, es la bronquitis del lactante, casi siempre resultado de
una virosis. La atencién por el problema se intensifica ante la posibili-
dad, no rara, de que se manifieste de igual forma el asma bronquial infan-
til. Este hecho justifica el gran interés por establecer un diagndstico
correcto y lo mds precoz posible: de él podrdn deducirse importantes
datos sobre el prondstico y la forma de seleccionar las medidas terapéu-
ticas. En consecuencia, serd obligado prestar la mdxima atencién al diag-
néstico diferencial, como tantas veces sucede en clinica pedidtrica. Esta
alta frecuencia de los cuadros respiratorios con un componente de sibi-
lancias (véase cap. 16.11) tiene su explicacin en miiltiples factores endd-
genos y exdgenos. Convencionalmente, se define la bronquitis aguda
como el proceso inflamatorio transitorio que afecta a la trdquea y gran-
des bronquios cuya manifestacién méas importante, y en ocasiones la tinica,
es la tos, casi siempre de etiologfa virica y que cura, sin tratamiento, en
menos de tres semanas. Por bronquitis crénica se acepta un proceso de
similares caracterfsticas a las anteriores pero cuya sintomatologia per-
siste mas de tres semanas después de la fase aguda. Y, como bronquitis
recurrente, la existencia de cuatro o mas episodios durante un afio (véase
mas adelante en este mismo capitulo).

BRONQUITIS AGUDA

Es un proceso inflamatorio agudo de todo el arbol traqueobronquial,
en especial de la trdquea y grandes bronquios (traqueobronquitis aguda),
manifestado por congestién y edema de mucosa con hipersecrecion, cau-
sado casi siempre por virus y, en menos ocasiones, por bacterias o agen-
tes fisicoquimicos, tales como aspiracién de contenido géstrico o inha-
lacién de productos téxicos, tales los derivados de ser “fumador pasivo”
o0 de contaminacién ambiental. Dada su tendencia a cursar con sibilan-
cias, se conoce también, en esta forma, como bronquitis asmatiforme,
bronquitis espdstica, bronquitis enfisematosa, bronquitis obstructiva, térax
silbante (wheezing, en inglés) y bronquitis con sibilancias. Las razones
fisiopatoldgicas antes expuestas hacen preferible simplemente el término
de bronguitis. Se trata, pues, de una inflamacién transitoria de las vias
respiratorias que afecta a la trdquea y los bronquios de mediano y gran
calibre, cuyo sintoma més destacado es la tos. Predomina en nifios meno-
res de 4 afios, en invierno y, en la mayor parte de los casos, aparece a con-
tinuacién de una infeccidn virica de las vias aéreas superiores.

Etiologia
Est4 presidida por los virus (Cuadro 16.9.1). Existen algunos, como
adenovirus e influenza A'y B con especial tropismo por los bronquios,
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Cuadro 16.9.1.  Etiologia de la bronquitis aguda en la edad pediatrica

Adenovirus 1-7, 12

Virus influenza A, B
Virus parainfluenza 1, 2, 3
VRS

Rinovirus

Mycoplasma pneumoniae

Agentes causales més frecuentes

Agentes menos frecuentes Enterovirus (Coxsackie, Echo)

Herpes simplex

Sarampidn

Virus parainfluenza 4

Bordetella pertussis

Haemophilus influenzae
Chlamydia psittaci

Agentes etioldgicos raros

Bordetella parapertussis
Streptococcus pneumoniae
Streptococcus pyogenes

otros por los bronguiolos (VRS ante todo), mientras algunos, parainfluenza
tipo 3, prefieren el tramo laringotraqueal y, en cuanto a la produccién de
neumonia, se suman VRS, parainfluenza 1 y 2, adenovirus y micoplasma.
Casi todos tienen predominio invernal y preferencia por los cuatro pri-
meros afios de la vida donde la importancia del VRS, parainfluenza, ade-
novirus y virus gripales, es evidente. Como ejemplos de virus endémi-
cos se pueden destacar los rinovirus, mientras aparecen en forma epidémica,
sobre todo influenza y parainfluenza. Después de los virus pueden des-
tacarse el Mycoplasma pneumoniae —presumiblemente el dnico agente
bacteriano responsable de bronquitis primaria en un nifio sano— mien-
tras los gérmenes bacterianos tipo estafilococo dorado, neumococo y Hae-
mophilus influenzae, son excepcionales. Otros agentes pueden causar bron-
quitis o cuadros similobronquiales: Bordetella pertussis, Corynebacterium
diphtheriae y Chlamydia pneumoniae. Los dos primeros son responsables
de cuadros bien definidos que se escapan del contenido de esta leccion y
han de ser considerados en nifios no inmunizados. La Chlamydia pneu-
moniae puede infectar a lactantes por debajo de los 6 meses con una sin-
tomatologfa insidiosa, en ocasiones precedida de conjuntivitis o blefari-
tis, y tos en staccato y taquipnea sin fiebre. La infeccién por ureaplasmas
puede simular la clinica debida a Chlamydia pneumoniae.

El papel de la infeccion focal (adenoiditis, sinusitis y sus posibles
condicionantes, desviaci6n del tabique) se considera hoy limitado, recor-
dando que a menudo son manifestaciones de una misma causa. Como
factores favorecedores y a veces principales responsables de la existen-
cia y repeticion de las bronquitis del lactante y nifio pequefio hay que
ampliar lo adelantado acerca de los factores ambientales. En efecto, asi
actdan los irritantes domésticos (humo de tabaco, actuando ya en la vida
intrauterina, otros humos, insecticidas, aerosoles, ambientadores), los
irritantes urbanos (responsables de la creciente contaminacién atmosfé-
rica), los regionales (papel del clima himedo, meses frfos, cambios brus-
cos de temperatura) y diversos factores higiénico-sociales referentes a la
higiene general, alimentacion, asistencia a guarderias, escolaridad pre-
coz y contacto con hermanos y adultos,

Patogenia

Los diversos agentes causales van a producir una lesién inflamato-
ria predominante en el &mbito de los grandes bronquios, aunque en rea-
lidad afecta a toda la mucosa del aparato respiratorio. A cualquier nivel
se podria apreciar congestion de la mucosa e infiltracién leucocitaria
{mononuclear), un grado variable de lesién ciliar —por descamacidn del
epitelio ciliado— y siempre edema e hipersecrecién mucosa. La emigra-
cion leucocitaria mononuclear a la pared traqueobronquial permite que
también aparezcan en la luz del arbol respiratorio dando apariencia puru-
lenta a las secreciones. Este fendmeno es inespecifico y no implica, nece-
sariamente, que haya infeccién bacteriana. Existen zonas mas o menos
extensas, de ulceracién con necrosis de epitelio, que en la fase de rege-
neracion tomar4 un aspecto cuboideo. La pérdida del epitelio ciliado
—cuya reparacién puede retrasarse una semana— perturba el transporte
mucociliar facilitando infeccién bacteriana secundaria y mayor exposi-
cién de los receptores tusigenos.
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En la infeccién por adenovirus y virus influenza A puede quedar exten-
sas lesiones destructivas. Todo ello condiciona un trastorno, generalmente
discreto, de obstruccién bronquial, mas acusada cuanto menor sea la edad
del paciente. La fiebre y los disturbios metabélicos pueden acentuar la
perturbacion respiratoria. Al proceso propiamente infeccioso (sin dife-
rencias evidentes para los distintos virus) puede afiadirse reduccion del
calibre de las vias aéreas intratoracicas durante la espiracion debido a su
misma compresién dindmica. En el curso de numerosos procesos respi-
ratorios pedidtricos se va a producir, en efecto, un desplazamiento dis-
tal del llamado punto de igual presion (PIP) hacia los alvéolos, cuando
normalmente estd entre los bronquios de tercera o segunda generacion.
Este PIP es aquel donde quedan igualadas la presién intraluminal y la
peritraqueobronquial y, por tanto, a partir del cual la via aérea tenderé a
quedar colapsada. La frecuente traqueomalacia y la debilidad fisiol6gica
recuerdan la alta incidencia de estos hechos en la patologia bronquial del
nifio y justifican las conocidas repercusiones clinicas y terapéuticas.

Cuadro clinico

Son frecuentes los sintomas de afectacidn de vias aéreas superiores
en forma de obstruccion nasal, rinorrea y tos; estas manifestaciones de
infeccion de las vias respiratorias altas aparecen tres a cuatro dias antes
de hacerlo la fos. Esta, el sintoma inicial y mas caracteristico de la bron-
quitis aguda, al comienzo suele ser seca, irritante y dolorosa, manifes-
tada por llanto; luego es més blanda, productiva, himeda, y referida
por la familia al térax con movilizacién de secreciones, lo que se llama
a veces “reuma” o “ranera”. La existencia de esputo purulento es una res-
puesta inespecifica de inflamacién y no indica necesariamente infeccién
bacteriana. No es raro que 1a tos provoque vomitos mucosos o alimenta-
rios. En general, 1a afectacion del estado general es leve o discreta, salvo
que sea expresion de una enfermedad sistémica mas relevante o exista
infeccion bacteriana secundaria. A la auscultacin se aprecian roncus y
estertores hiimedos de medianas y pequefias burbujas. En ocasiones des-
tacan las sibilancias espiratorias, junto con espiracién prolongada; su
hallazgo debe alertar sobre la existencia de asma bronquial. Las sibi-
lancias se aprecian en las formas discretas sélo por auscultacion. Se acom-
pafiardn practicamente siempre, sobre todo en el lactante pequefio, de
retraccion o tiraje subcostal e incluso supraclavicular.

Algunos nifios pueden referir dolor toricico (retroesternal o difuso).
La temperatura oscila entre 37 y 39 °C, estando precedido el cuadro
por tres a cuatro dias de malestar y rinitis. En las excepcionales formas
graves apareceran los signos de hipoxia, palidez, cianosis distal, agita-
¢ién, insomnio y, finalmente, postracion. En estos casos la auscultacion
respiratoria puede ser negativa de forma engafiosa, ya que la obstruccién
bronquial y el agotamiento muscular disminuyen considerablemente la
ventilacion y sus signos auscultatorios.

Evolucion. Suele ser rapidamente favorable en el espacio de 5 a 10
dfas, aunque tampoco es excepcional que algunos pacientes sigan tosiendo
unas dos semanas. Cuando el proceso dura mas de tres semanas debe
plantearse si estamos ante una “bronquitis crénica”. La aparicién tardia
de fiebre con exacerbacidn de la sintomatologfa hara sospechar una
sobreinfecci6n bacteriana, casi siempre debida a Haemophilus influen-
zae, Streptococcus pneumoniae o Staphylococcus aureus. La tos, ano-
rexia y vomitos, inducen en los lactantes una posible deshidratacion, con
aparicion de su sintomatologfia clinica. Otras complicaciones son raras:
aparte de la antes citada y de la infecci6n bacteriana, hay que destacar la
bronquitis recurrente o bronquitis crénica. Esta obliga a pensar en las
afecciones recordadas en el diagnéstico diferencial, presididas por el asma
bronquial.

Estudios complementarios. Exploracion radiolégica. Cuando esté
indicada por existir dudas de diagnéstico diferencial o bien se trate de
formas graves y casos recidivantes en una primera consulta, mostrard en
la bronquitis no complicada incremento de la trama hiliar y signos de
atrapamiento aéreo discreto; en ocasiones existirdn moderadas adeno-
patias hiliares, atelectasias y, cuando el proceso es reiterativo, image-
nes de peribronquitis. El laboratorio, si se considera conveniente, puede
evidenciar, en el hemograma, leucocitosis con neutrofilia, sobre todo si
hay sobreinfeccién bacteriana (pero no siempre), eosinofilia (indicadora

Cuadro 16.9.2. Bronquitis agnda. Diagnéstico diferencial

Brongquitis aguda incluible en pardmetros de normalidad
(considerar frecuencia, estacionalidad, edad)

Otras entidades
+ Anomalfas del esqueleto cartilaginoso del drbol traqueobronquial

+ Compresiones extrinsecas del drbol respiratorio

« Cardiopatias congénitas y adquiridas

« Cuerpos extrafios y aspiraciones

« Fibrosis quistica, inmunodeficiencias y otras afecciones genéticas pulmonares
« Secuelas de la patologia respiratoria neonatal, displasia broncopulmonar

« Otras infecciones respiratorias: tos ferina, bronquiolitis y bronconeumonia

« Catarro bronquial descendente

+ Asma bronquial y bronconeumopatfas por hipersensibilidad

* Reflujo gastroesofdgico

Para mas datos, véase el capitulo 16.11.

de posible predisposicion alérgica), linfocitosis (tipica, pero no constante
en las virosis) y eritrosedimentacién ligeramente elevada. En formas gra-
ves pueden destacarse anomalias bioquimicas, en especial acidosis res-
piratoria y trastornos del metabolismo hidroelectrolitico.

Diagnéstico
El diagndstico es fundamentalmente clinico, excluyendo la existen-
cia de neumon{a como objetivo fundamental.

Diagndstico etiologico. El diagnéstico es basicamente clinico:
ambiente epidémico, manifestaciones clinicas (tos, malestar general, febri-
cula o fiebre, dolor retroesternal espontaneo o al toser y datos ausculta-
torios). El diagndstico etioldgico estd basado en el aislamiento del virus
(cultivo) o en la deteccidn de anticuerpos (serologia) con técnicas diver-
sas, segun el tipo de virus. Es preciso comparar los resultados de una pri-
mera muestra de sangre al comienzo del proceso, con los de una segunda
a los 14 o mejor 21 dias. Esto les confiere gran interés epidemiolGgico,
pero légicamente es de poca ayuda para el diagndstico y tratamiento de
un caso clinico concreto. Los andlisis para el diagndéstico etiolégico
rdpido, sobre todo para las virosis, atraen hace tiempo la atencién de los
expertos en este campo, pero todavia es minima su difusién en clinica,
aparte de que su margen de error actual es grande. La demostracién de
aglutininas frias sugiere etiologfa por Mycoplasma pneumoniae. En nifios
mayores con buena colaboracion se puede investigar el esputo cuidando
de una buena técnica de recogida para evitar su contaminacidn por las
secreciones orofaringeas. Una aproximacion al diagndstico puede obte-
nerse considerando la época del afio en que aparece predominantemente:
virus de la influenza, adenovirus y virus sincitial respiratorio en invierno,
adenovirus y parainfluenza 3 en primavera, parainfluenza 3 en verano,
virus sincitial respiratorio otofio-invierno y Mycoplasma pneumoniae
y rinovirus en cualquier época del afio.

Diagnéstico diferencial. Por todo lo indicado, constituye un aspecto
fundamental, ya que influye de forma rotunda en cualquier aproximacion
correcta en el prondstico y tratamiento. Los aspectos fundamentales coin-
ciden con la valoracion de las sibilancias (véase cap. 16.11). Todas las
afecciones que se pueden tomar en consideraci6n se revisan en otros pun-
tos de la obra. Se resumen en el Cuadro 16.9.2.

Tratamiento

La base del tratamiento descansa en medidas generales de soporte
(reposo en casa y mantenimiento de un buen estado de hidratacién, evi-
tando la exposici6n al humo del tabaco) y a recursos sintomaticos (gnti-
térmicos, antitusigenos, expectorantes y broncodilatadores segtin crite-
rio médico individualizado).

Terapéutica efiologica. Dada la etiologia predominantemente virica,
la terapéutica es fundamentalmente de soporte. Son conocidas las limi-
taciones de la terapéutica etioldgica: el interés actual estd centrado en la
bisqueda de una quimioterapia antiviral, aunque el habitual curso auto-
limitado de las infecciones respiratorias agudas reduce las aportacio-
nes. Por otra parte, el empleo de farmacos antivirales queda supeditado



al diagnéstico previo con métodos répidos de aislamiento, inmunofluo-
rescencia o ELISA. La amantadina y rimantadina poseen alguna accién
profilactica frente a los virus gripales A, pero el efecto terapéutico se
limita a las primeras 48 horas. La ribavirina en aerosol, bien tolerada, es
de discutible eficacia en las infecciones por virus gripales, asi como el
VRS. La enviroxima y el interferon-alfa por via intranasal muestran efi-
cacia en las infecciones experimentales por rinovirus, pero no en las natu-
rales. El dltimo provoca, ademds, inaceptables reacciones locales (ulce-
raciones, epistaxis). Los resultados son igualmente limitados en relacién
con la inmunoterapia, cuya accién preventiva es limitada por las pecu-
liaridades de [a inmunidad antiviral frente a los agentes que intervienen
en la patologia respiratoria y la eficacia terapéutica pricticamente nula,
aunque se pueden considerar las inmunoglobulinas hiperinmunes en casos
seleccionados de pacientes inmunodeprimidos y riesgo de contagio de
sarampion, varicela y CMV.

Recursos terapéuticos patogénicos. El tratamiento médico queda
reducido, pues, en la practica a los recursos terapéuticos patogénicos: 1)
La fluidoterapia es fundamental; cuando no sea suficiente por via oral o
esté contraindicada por el mal estado general y riesgo de aspiraciones, se
har4 por sonda e incluso, excepcionalmente, por via parenteral. 2) La fisio-
terapia es muy conveniente, con cambios frecuentes de posicién, per-
cusién y vibraciones en térax; en las bronquitis graves es mejor la posi-
ci6n de semisentado v, si coexiste rinofaringitis con obstruccién nasal
intensa, se prefiere el dectibito prono. 3} La aerosolterapia pretende ante
todo fluidificar las secreciones respiratorias, bien en forma de ambiente
hiimedo de preferencia frio (ttil para vias altas) o mediante nebulizado-
res mecdnicos o, mejor, ultrasénicos, sin olvidar los lavados nasales con
suero salino fisiolégico. 4) La oxigenoterapia s6lo es necesaria en for-
mas muy intensas. 5) La farmacoterapia de fundamento sintomatico y
patogénico es muy amplia y es buena norma actual limitarla al méximo,
comprendiendo: a) Los fdrmacos mucoliticos. by Los adrenérgicos y, espe-
cialmente, los beta-adrenérgicos (salbutamol, terbutalina). c) La corti-
coterapia, por su accién antiinflamatoria, puede aliviar el edema bron-
quial, pero la tendencia general es evitarla, salvo en formas graves. d) La
terapéutica antitérmica (paracetamol a dosis de 30 mg/kg/dfa) es util si
la fiebre es elevada. e) Los antitusigenos enérgicos (mérficos y simila-
res) y los sedantes estdn contraindicados. Se puede seleccionar como anti-
tusigenos de accién central el dextrometorfano. f) Los antihistaminicos
se manejaran con precauciones, ya que los efectos secundarios generales
son intensos en los lactantes y producen efecto atropinico con espesa-
miento de las secreciones, tanto a nivel nasal como bronquial.

En cuanto a la antibioterapia, 1as evidencias clinica y analitica de infec-
cién bacterianan permitira prescribirla; debe reservarse para casos en que
se documente de manera fehaciente la infeccién bacteriana o ésta sea fuer-
temente sugerida por la evolucién clinica; cuando el clinico sélo puede sos-
pechar la infeccidn no deberia pasar de un primer escalén con amoxicilina
(eritromicina si hay sospecha de M. prneumoniae). Como preventivos, pue-
den estar indicados en breves temporadas (hasta seis meses), por ejemplo,
si es preciso tratar médicamente un foco adenoideo, sinusal u ético.

Profilaxis. La ausencia de recursos profildcticos bien definidos, dadas
las limitadas indicaciones de la inmunoterapia y quimioprofilaxis, asf
como las muy escasas de la administracién prolongada de mucoliticos,
fluidificantes, antihistaminicos o broncodilatadores, debe hacer volver la
vista a los factores generales, exégenos y enddgenos, favorecedores de
la repeticién de la bronquitis, preconizando: buena higiene general,
incluida la nasal; buena nutricion, con defensa de la lactancia natural y
suplementos de vitaminas A y C, as{ como hierro (si hay indicios de su
posible carencia); evitar irritantes urbanos y domésticos con especial
énfasis para el humo del tabaco; atenuar los efectos desfavorables del
clima, acostumbrando al pequefio a ellos mediante normas de endureci-
miento progresivo y evitar contagios.

CATARRO BRONQUIAL DESCENDENTE

Va precedido de una afectacién de vias respiratorias altas dominante,
tanto por la duracién, como por la intensidad de los sintomas que segin los
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casos, pueden evocar una rinofaringitis, una adenoiditis e incluso sinusi-
tis. Queda descartada de esta orientacién diagndstica la afeccidn estudiada
como laringo-traqueobronquitis y otras afecciones con patologia alta pre-
via, como la bronquiolitis y la bronconeumonfa. Se trata, por tanto, del
segundo rasgo diferencial: su clinica benigna. En tercer lugar, el sindrome
clinico corresponde a una bronquitis catarral o exudativa, distinta de la
més habitual y alarmante bronquitis disneizante, que es objeto principal de
preocupacion familiar y estudio clinico, como se vio antes. Al mismio tiempo,
el examen clinico cuidadoso y, si son precisas, las exploraciones comple-
mentarias, pueden permitir el conocimiento del foco principal y visualizar
la secrecién mucosa o mucopurulenta, que desciende por la pared poste-
rior de la garganta, mientras la auscultacién bronquial estd compuesta
por roncus y estertores hiimedos de medianas o grandes burbujas. Con-
viene advertir que las infecciones de vias respiratorias altas con signos de
catarro descendente doblan en frecuencia a las bronquitis del lactante, son
maés leves y no deben confundirse, lo mismo que es preciso no considerar,
como bronquiolitis o bronconeumonia, una bronquitis. Asimismo, los rui-
dos transmitidos en los procesos rinofaringeos pueden simular con facili-
dad el diagnéstico de catarro descendente, de cuyo diagndstico tampoco
se debe abusar. Por supuesto, que es reconocida la tendencia a la afecta-
cién difusa de todo el drbol respiratorio en el nifio y tanto més cuanto
mds cerca estd el momento del nacimiento, pero casi siempre habrd un
tramo de mayor afectacién que permitira el diagnostico, en general mas
correcto, de rinofaringitis, adenoiditis, faringoamigdalitis, traqueobron-
quitis o bronquitis, que facilitard un mejor enfoque terapéutico.

BRONQUITIS CRONICA O RECURRENTE

Su trascendencia en la edad pediétrica es discutida, pero tal vez esta
siendo infravalorada, sin tener en cuenta que puede ser la responsable en
bastantes casos de la frecuentisima bronquitis crénica del adulto. Proba-
blemente se trate més de un complejo sintomatico que de una entidad
nosoldgica definida (Morgan, Taussig). La definicidn es més dificil que
en la bronquitis aguda. Algunos autores la consideran como “un estado
de tos productiva, tributaria de tratamiento médico, que persiste més de
dos semanas”. Otros, como el “complejo sintomatico de tos productiva
crénica —m4s de un mes~ o recurrente, que puede o no asociarse con sibi-
lancias o estertores a la auscultacién”. En el adulto se acepta que es “un
proceso bronquial que cursa con tos productiva durante tres meses de
cada afio y durante dos afios consecutivos”. En pediatria es considerada
como tal cuando “dura més de tres semanas (para algunos autores, tres
meses) o es claramente recurrente: mds de cuatro episodios al afio de tos
productiva asociada o no a sibilancias o estertores a la auscultacién” en
parvulo sin escolarizacién precoz. Ante toda bronquitis crénica o recu-
rrente, hemos de admitir encontrarnos ante una situacién de susceptibi-
lidad endégena o de exagerada respuesta a la agresion de vias aéreas y/o
la permanente exposicin a agentes nocivos medioambientales. En gene-
ral, es el resultado de la lesién ocasionada en el episodio agudo, de la
exposicién a agentes irritantes o de la existencia de enfermedades sub-
yacentes (asma, fibrosis quistica, discinesia ciliar o déficit de IgA).

Etiopatogenia

Es un proceso inflamatorio crénico del 4rbol bronquial, recidivante
y persistente, en el que influyen como factores etiopatogénicos las lesio-
nes anatémicas e histolégicas, la hiperergia, la sobreinfeccidn reite-
rada, los déficits defensivos (0-1-antitripsina, inmunoglobulinas plas-
maticas o secretorias, etc.) y factores irritativos del microclima familiar
o ambiental general. Entre los contaminantes domésticos destacan: humo
de tabaco, estufas, polvo y materiales de construccién. De los rio domés-
ticos son muy conocidos: SO, nitrégeno, ozono, 6xido de carbono y nitri-
tos. Algunos gérmenes, como Haemophilus influenzae, Legionella pneu-
moniae y Mycobacterium tuberculosis, deterioran significativamente el
sistema defensivo respiratorio. La mayoria de los autores destacan coro
mds significativos la agresién bacteriana, los estados de déficit inmuni-
tario, la discinesia ciliar y la infeccién rinosinusal.

Su presencia en los primeros afios de la vida es rara y la mayoria son
secundarias a diversos procesos, detectables o no, lo que obliga a con-
siderar dos tipos:
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Cuadro 16.9.3,  Etiopatogenia de ka hronquitis cronica en pediatria

Lesion postinfecciosa

« Infecciones virales (adenovirus, influenza A)

« Tuberculosis. Tos ferina

Trastorno genético mucociliar

« Fibrosis quistica

+ Sindrome de inmovilidad ciliar

Patologia inmunoalérgica

» Asma bronquial

« Inmunodeficiencias (IgA, IgG, IgG subclases)

Aspiracion

* Secuelas de cuerpos extrafios

+ Fistula traqueoesofégica

« Reflujo gastroesofigico. Disfuncioén de la deglucién

Compresién de vias respiratorias

» Traqueomalacia. Broncomalacia

o Adenitis. Anillos vasculares

Contaminacion ambiental

» Humo de tabaco (pre y postnatal)

+ Humo de la marihuana

+ Contaminantes domésticos: humo de estufas (gas, lefia, petréleo); polvo; materiales de
construccion

« Contaminantes no domésticos: sustancias reductoras (diéxido de azufre, sulfatos,
4cido sulfiirico); oxidantes (hidrocarburos, 6xido nitroso y derivados por la accién de
la luz solar)

a) Primarias (de mecanismo mal conocido y con negatividad para
todos los factores etiolégicos investigados).

b) Secundarias, cuya causa es demostrable. Generalmente evolu-
cionan a brotes con episodios de reagudizacién, en los que intervienen
los mismos agentes etiolégicos que en las bronquitis agudas (bacte-
rias, virus y hongos), asi como los conocidos factores predisponentes
(ambientales, inflamacién de vias altas, malnutricién e inmunodefi-
ciencias de IgG, IgA, subclases de 1gG (1gG2 aislada o asociada a défi-
cit de IgG4), sindrome comun variable, déficit de respuesta a ant{genos
polisacdridos, etc. La bronquitis constituye una de las infecciones més
frecuentes en la hipogammaglobulinemia transitoria del lactante y en la
inmunodeficiencia variable comiin). En ocasiones revelan una patolo-
gia broncopulmonar como fibrosis quistica, tuberculosis o asma, sobre
todo, secuelas de tos ferina y sarampi6n, asi como malformaciones (fis-
tula traqueoesofagica, reflujo gastroesofigico), hipertension pulmo-
nar, cardiopatias, cuerpos extrafios, etc. También pueden ser debidas a
patologia focal de vias altas (amigdalitis, adenoiditis, sinusitis) o, final-
mente, a procesos no relacionados con el aparato respiratorio (parasito-
sis, miopatias, lesiones diafragmaticas, cuerpos extrafios esofagicos,
etc.). En definitiva, en la mayoria de los casos de bronquitis crénica
pediétrica, la patogenia puede revelar la interaccién de una serie de fac-
tores extrinsecos (externos: fumador activo o pasivo, polucién atmos-
férica) con otros intrinsecos, s decir, correspondientes al mismo paciente
(Cuadro 16.9.3). En pediatria, los mayores estimulos irritativos son la
aspiracion alimentaria o de jugo géstrico y la inhalacién de aire conta-
minado. La aspiracién de cuerpos extrafios, especialmente si son de ori-
gen vegetal, produce una respuesta inflamatoria similar a la traqueo-
bronquitis virica. La exposicién a contaminacién ambiental por humo,
hollin y compuestos sulfurosos aumenta la patologia traqueobronquial;
otro tanto ocurre con las estufas de lefia o el humo de cigarrillos en el
domicilio. Si hay oportunidad, la anatomia patologica mostrara infla-
macién, edema, congestion e hipersecrecién mucosa, lesién del sistema
mucociliar, infiltracién de células redondas y, mas rara vez, de eosiné-
filos (éstos predominan en el asma), hipertrofia de las glandulas muco-
sas, con dilatacién de los canaliculos y participaci6n del tejido intersti-
cial que, secundariamente, favorecerd la obstruccién bronquial, con o
sin tapén mucoso, dando lugar a pequefias atelectasias. A diferencia de
lo conocido en el adulto, la anatomia patoldgica de la bronquitis crénica
en la edad pedidtrica es, l6gicamente, mal conocida. Hay que destacar
la rareza o ausencia de la metaplasia escamosa del epitelio y del engro-
samiento de la pared bronquial.

Cuadro 16.9.4.  Sistematizacion de las principales causas de bronquitis
crénica y recurrente para abordav el diagnastico diferencial
(adaptado de Mutius y Morgan)
Procesos que requieren recursos diagnésticos “especificos”
* Asma

+ Neumopatia preexistente

+ Fibrosis quistica

* Aspiraci6n de cuerpo extrafio

+» Compresién de vias altas

« Cardiopatias congénitas

+ Sindromes de inmunodeficiencia
» Anomalfa primaria de los cilios

Procesos que se identifican por anamnesis al tratarse de factores exdgenos como
irritantes inespecificos de las vias aéreas

» Exposicion a infeccién respiratoria en guarderias y parvularios
+ Humo de tabaco (fumador pasivo o activo)

* Polucién medio ambiental o domiciliaria

Sintomatologia

Consiste en tos catarral variable, generalmente con signos de movi-
lizacién de secreciones y episodios de agudizacion (fiebre, estertores
himedos de mediana o gruesa burbuja, o secos con roncus y sibilancias).
Estd claramente demostrada la relacién entre clinica de bronquitis y
test alérgicos de reactividad cutdnea. Puesto que las sibilancias son mani-
festaci6n inespecifica de “estrechamiento bronquial” sin predisponer por
qué mecanismo se ha originado (hipersecrecion, edema o broncoespasmo),
se hace dificil la diferenciacion entre este tipo de bronquitis y asma bron-
quial. La denominacidn de “bronquitis asmatica” o de “bronquitis con
sibilancias” se ha empleado generosamente para los nifios con clinica con
predominio de tos y leve componente de sibilancias. La idea predomi-
nante es que no se trata de dos procesos diferentes, sino extremos de una
misma entidad, criterio que se apoya en estudios de hiperreactividad bron-
quial, eosinofilia en los esputos, respuesta a agonistas beta-2 y a antiin-
flamatorios inhalados, aceptando, pues, la tos como “equivalente a las
sibilancias” y al nifio como asmatico. La identificacién de las interrela-
ciones entre asma y bronquitis silbante recurrente constituye un desaffo
al clinico. La bronquitis pldstica cursa con amplias zonas de atelecta-
sia, afectando incluso a mas de un I6bulo, a causa de hipersecrecién glan-
dular y tapones mucosos. Se desconocen los aspectos etiopatogénicos
exactos, cursando de forma recidivante.

Diagnostico

Lo mismo que en la terapéutica, el objetivo ha de ser identificar el
proceso de base y los factores exogenos que contribuyen a su presenta-
cion (Cuadro 16.9.4). De ahi el interés en la bisqueda de patologia bron-
copulmonar previa, atopia o sindromes de aspiracion, el indagar la expo-
sicién repetida a infecciones o la existencia de contaminantes ambientales
o domésticos con especial énfasis en la exposicion al humo de tabaco.
Hay que considerar que, tanto la tos como las sibilancias, son manifes-
taciones clinicas inespecificas. Pero la presentacion de tos crénica o recu-
rrente obliga a investigar la patologia subyacente.

Los exdmenes complementarios estaran encaminados a descubrir en
1a mayoria de los casos un factor etiolégico especifico, siendo excep-
cional que se deba aceptar el diagndstico de bronquitis crénica primaria
en el nifio. Como trastornos secundarios es frecuente evidenciar anemia
hipocrémica, leucocitosis y retraso pondoestatural. Radiolégicamente
aparece refuerzo de la trama broncovascular con posibles zonas de ate-
lectasia minimas, aparte las imagenes propias de las formas etioldgicas
secundarias. En los casos de dificil diagnéstico o ante la necesidad de
descubrir posibles complicaciones se practicardn broncoscopia y bron-
cografia.

Evolucion. La bronquitis crénica o recurrente “primaria” predispone
tanto a patologia respiratoria cronica como a disfuncién pulmonar (obs-
truccién e hiperreactividad bronquial, haya o no sibilancias durante los
brotes agudos) en el adulto joven, siendo el tabaco un factor agravante
que impone la adecuada educacién sanitaria a fines preventivos.



Tratamiento

Son muy importantes las medidas generales de tipo higiénico-fisico-
dietético con dieta libre, actividad normal para la edad y reposo en los
brotes o reagudizaciones; evitar factores climéticos adversos y favorecer
la eliminacion de secreciones con una buena hidratacién oral o mediante
nebulizaciones con solucién fisiolégica en nimero de 2-3 por dia. La
fisioterapia respiratoria aplicard los conocidos métodos de drenaje pos-
tural, kinesiterapia y gimnasia respiratoria. La atencién psicolégica es
necesaria en estos enfermos, tanto en la asistencia y orientacién del nifio
como en el entorno familiar que lo rodea. En todos los casos es necesa-
rio eliminar los estimulos ambientales nocivos. Los mucoliticos y expec-
torantes no han demostrado eficacia terapéutica y los antihistaminicos,
por su efecto atropinico, aumentan la viscosidad de las secreciones difi-
cultando su eliminacién.

Puede ser de utilidad la medicacion antiinflamatoria (corticoides
inhalados a dosis bajas), antibidticos en las agudizaciones (cefalospori-
nas de tercera generacion, macrélidos) y broncodilatadores, como en el
asma bronquial, especialmente los betadrenérgicos o el bromuro de ipra-
tropio. La demostracién de un trastorno inmunitario, en especial una defi-
ciencia de subclases de IgG, permitira aconsejar la correspondiente inmu-

16.10 Bronquiolitis del lactante

M. Crespo

La descripcion clinica del cuadro de la bronquiolitis del lactante
fue magistralmente realizada en el tratado de Holt (1901) por Wohl y
Chernick. Es una enfermedad frecuente que afecta a nifios menores de 2
arios, caracterizada por inflamacion de las vias respiratorias bajas dando
lugar a un cuadro clinico de dificultad respiratoria, que va precedido de
sintomas de afectacion de vias respiratorias altas con coriza y tos. Es
afeccién propia del lactante, ya que el nifio mayor y el adulto toleran
mejor el edema y la infiltracién celular bronquiolar, no sufriendo el cua-
dro que ahora nos ocupa. Para designar este cuadro clinico se ha emple-
ado una variada terminologia de entre la que, en los tltimos 30 afios, se
ha ido imponiendo y generalizando la denominacién de bronguiolitis,
haciendo referencia al cardcter inflamatorio de los bronquiolos termi-
nales. Dada la dificultad para distinguir si un lactante presenta un epi-
sodio de bronquiolitis o su primera crisis asmdtica, se ha recomendado
también utilizar el término de “sibilancias asociadas a infeccion respira-
toria”. Los cinco criterios que establecié McConnochie (1983) resultan
de utilidad en la clinica diaria (Cuadro 16.10.1); en la practica equivale
al “primer episodio agudo de sibilancias, precedido de un cuadro respi-
ratorio de origen viral en nifios menores de dos afios”.

ETIOLOGIA

El virus sincitial respiratorio es responsable del 50-75% de los casos,
especialmente de los ingresados hospitalariamente, en época epidémica.
Otros agentes etiolégicos: metapneumovirus humano —recientemente

Cuadro 16.10.1. Criterios diagnosticos de bronquiolitis del lactante
(MeConnochie)

1. Disnea espiratoria de comienzo agudo
2. Edad igual o inferior a 24 meses

3. Signos de enfermedad respiratoria virica: coriza, otitis media o fiebre
4. Con o sin indicios de distrés respiratorio, neumonia o atopia

5. Primer episodio
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noterapia. En los excepcionales casos de bronquitis crénica segmentaria
cabe considerar una exéresis del segmento afecto, como aportacién de
terapéutica quirirgica. En la bronquitis pldstica puede ser necesaria la
broncoaspiracién endoscdpica y asociar al tratamiento habitual la dor-
nasa alfa, con resultados dudosos.
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identificado—, adenovirus 1, 2 y 5, rinovirus, virus parainfluenza 3 —menos
frecuentes los tipos 1 y 2—, influenza tipo Ay B, y coronavirus. E1 VRS,
virus ARN, es el agente infeccioso mds frecuente en la patologia respi-
ratoria del lactante y primera infancia. Forma parte de la familia de los
paramyxoviridae, género pneumovirus. No existen portadores sanos, lo
que le confiere especial significado cuando se aisla en cualquier tramo
del arbol respiratorio. Su accidn patégena més importante tiene lugar
en nifios por debajo del afio de edad, casi siempre en forma de bron-
quiolitis. Mediante estudios con anticuerpos monoclonales dirigidos con-
tra protefnas viricas, se han identificado dos tipos, denominados A y
B; a su vez, el A se subdivide en cuatro subgrupos y el B en dos. La dife-
rencia fundamental entre los tipos A 'y B estd en la glicoproteina G (adhe-
rencia), responsable de la unién del virus a las células que infecta. A la
glicoproteina F (fusion) se la considera responsable de la penetracién
celular, 1a fusién con la membrana celular y la formacién de sincitios
celulares, Ademads de estas glicoproteinas transmembrana G y F, se le
conocen otras como M1, M2 (22 p), proteinas de nucleocépside (N, P,
L) y proteinas no estructurales (SH, NS1(1C) y NS2(1B), con diferen-
tes funciones. Las glicoproteinas transmembrana F y G son las de mayor
importancia para inducir anticuerpos neutralizantes. Su infeccién no deja
inmunidad completa y duradera, existiendo posibilidad de reinfeccio-
nes. La inmunidad parece ligada més a anticuerpos IgA locales que alos
anticuerpos neutralizantes séricos. La posibilidad de producir reinfec-
ciones se atribuye a su alta capacidad infecciosa, la rapidez para des-
arrollar la infeccidn, el hecho de replicarse en el epitelio respiratorio
donde el mayor elemento de proteccién es la [gA secretora de corta dura-
cién y las IgG séricas son relativamente eficaces y a la diversidad anti-
génica entre los grupos de VRS especialmente a nivel de la glicoprote-
ina G (Freymuth). En lactantes con edad por debajo de los 6 meses se
forman menos anticuerpos anti-VRS que en edades posteriores, motivo
por el que tal vez se desarrollen cuadros mas graves, haya mayor pro-
babilidad de recidivas y persista el VRS durante mas tiempo en las vias
respiratorias.

El VRS tipo A produce epidemias todos los afios, mientras que el B
lo hace cada uno o dos afios. Varia la prevalencia de los dos tipos de virus
en diferentes afios y, aun en el mismo afio, en distintas partes delmundo.
Los procedimientos para demostrar los VRS consisten en la identifica-
cién mediante microscopia electronica, deteccion de sus antigenos por
inmunofluorescencia o enzimoinmunoanalisis (ELISA) o aislamiento en
cultivos celulares. La deteccion por inmunofluorescencia en las células
de descamacion faringea es técnica sencilla y rapida, siendo fiable cuando
los sueros son de alta calidad. En picos epidémicos de bronquiolitis, aun
sin confirmaci6n de laboratorio, se admite al VRS como agente respon-
sable, si aparecen en breve perfodo de tiempo numerosos casos en una
comunidad abierta.
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Figura 16.10.1. Anatomia patoldgica. A) Rotura epitelial bronquiolar apareciendo ocupada la luz por células, detritus celulares y mocb. B) Edema e inﬁ-ltr.aci(‘)in.

linfocitaria peribronquiolar y parietal (cortesia del Prof. A. Herrero Zapatero).

EPIDEMIOLOGIA

La bronquiolitis presenta dos formas epidemiolégicas; bronquioli-
tis epidémicas, producidas principalmente por VRS, con incidencia durante
los meses mis frios desde octubre a abril —los de diciembre, enero, febrero
y marzo, son los de mayor prevalencia—y bronquiolitis esporddicas, con
participacion también de otros virus, que aparecen en el resto del afio.

La frecuencia de 1a bronquiolitis ha aumentado en los dltimos 10 afios,
atribuyéndose a un disbalance de la respuesta inmunitaria Th1/Th2 frente
a la infeccién y un aumento —no demostrado— de la virulencia del VRS.
Si lo estd el efecto deletéreo de la polucién atmosférica sobre la capaci-
dad de los macréfagos alveolares para eliminar las células infectadas.
La bronquiolitis afecta, preferentemente, a nifios menores del afio de edad
(el 88% en nuestra casuistica) con predominio en el sexo masculino (rela-
cién varén-hembra: 1,5/1), fenémeno que se acentiia si consideramos sélo
a los pacientes en el primer semestre de vida. La mayoria de los nifios
sufren infeccion por el VRS en el primer afio de vida y en torno al 95% lo
han hecho al cumplir los 24 meses. El reservorio es humano. La trans-
misién puede ser directa, a través de las secreciones respiratorias, o indi-
recta, por fomites, especialmente las manos de los cuidadores. La inocu-
lacién se hace por la mucosa nasal o conjuntival. El periodo de incubacion
es de 2 a4 dias y el de contagio es de una semana aproximadamente, aun-
que a veces se extiende hasta tres. El 40% de los lactantes infectados pre-
sentan afectacién de las vias respiratorias y, de ellos, el 10-20% padecen
bronquiolitis. El 1-2% llegan a presentar insuficiencia respiratoria grave.
Un alto porcentaje de los nifios que sufren bronquiolitis van a tener hipe-
rreactividad bronquial durante los afios siguientes.

El principal mecanismo de transmision lo constituyen las particulas
en el aire espirado y la autoinoculacién tras tocar superficies contami-
nadas. El lavado de manos estricto reduce la tasa de infeccién tanto en
otros lactantes como en personal sanitario. Los anticuerpos adquiridos
transplacentariamente protegen al nifio en el periodo post-parto precoz.
Una cierta proteccion confiere la lactancia materna a través de la IgA, de
los anticuerpos frente al VRS, que la mayoria de las madres segregan en
su leche, y de los linfocitos T, que proliferan por estimulo de los antige-
nos del VRS. Prematuridad, enfermedad de membranas hialinas y car-
diopatia congénita favorecen tanto la bronquiolitis como su mayor gra-
vedad; como también ocurre en nifios malnutridos, en parte por la
deficiencia de la respuesta a los patdgenos respiratorios a través de la
inmunidad mediada por células, del sistema secretor IgA, de la tasa de
anticuerpos a antigenos polisacaridos (presumiblemente de las subclases
1gG e 1gG4), de la perturbacion del sistema de complemento por la via
clasica y, mas atin, por la via alternativa, y por efecto en la funcion de los
macrdéfagos alveolares y de los polimorfonucleares. Es importante insis-
tir en el riesgo de transmision intrahospitalaria de la infeccion por VRS
a través de las manos del personal sanitario, tanto a otros nifios hospita-
lizados como a las personas que le atienden. El dafio prolongado a las
vias aéreas y a su fisiologia respiratoria siguiendo a la infeccién virica
aumenta la susceptibilidad a posteriores infecciones bacterianas.

ANATOMIA PATOLOGICA

El VRS infecta selectivamente las células ciliadas y puede difundir
de célula a célula por fusion sin fase extracelular. La més precoz de las
lesiones es la necrosis del epitelio respiratorio, a la que sigue prolifera-
cién del epitelio bronquiolar y destruccién de las células ciliadas. Apa-
recen células planas o ctibicas sin cilios. Esta destruccion de 1a linea epi-
telial ciliada conlleva gran dificultad para la eliminacién de las secreciones,
a menudo aumentadas, y para la defensa antiinfecciosa broncoalveolar.
Hay infiltracién peribronquiolar de linfocitos, macréfagos y células plas-
maticas, y emigracién entre las células epiteliales con edema de sub-
mucosa y adventicia. Existe, ademads, hipersecrecion de moco y, en los
alvéolos, se infectan los neumocitos tipo I 'y, especialmente, los tipo II.
Se pueden observar actimulos de células y detritus celulares y fibrina obs-
truyendo total o parcialmente la luz bronquiolar (Fig. 16.10.1). El grado
de obstruccién y la diferente eficacia de la ventilacién colateral origina
un patrén de hiperaireacién pulmonar con o sin atelectasias laminares o
segmentarias. De cara a la actitud terapéutica conviene recordar que la
recuperacion anatémica es un proceso lento ya que, entre el tercero y
cuarto dias comienza la regeneracién basal, mientras que la ciliar lo hace
alos 15 dias o mds tarde. La eventual presencia de neumonia intersticial
no debe hacer modificar el prondstico. Es muy caracteristico el compo-
nente necrotizante de la lesién bronquiolar y peribronquiolar debida a la
infeccién por adenovirus.

PATOGENIA

Este proceso, autolimitado, es el resultado de una compleja interac-
cién entre el dafio inferido por la agresion virica y el debido a la inmu-
norrespuesta desencadenada. El cuadro clinico va a estar condicionado
por: 1) las caracteristicas anatomofisioldgicas del nifio y, muy espe-
cialmente, su inmadurez inmunitaria; 2) la accién citopatica del virus
sobre el epitelio, y 3) la reaccién inflamatoria que produce obstruccién
de via aérea y distrés respiratorio por edema de pared bronguiolar e hiper-
produccién de moco en la Juz bronquiolar, fundamentalmente. Junto al
pequefio didmetro bronquial y a la disminucién de la conductancia, la
inmadurez pulmonar del /actante contribuye a favorecer la obstruc-
cién por su reducida capacidad de sintesis de anticuerpos de tipo 1gG
antiglicoproteinas F y G del VRS. Se ha sugerido la existencia de una
predisposicion genética por desequilibrio Th1/Th2 expresado por con-
centraciones disminuidas de IL-12 y de CD 30 soluble. Se une, ademas,
la peor consistencia de los cartilagos bronquiales, el mayor nimero de
glandulas mucosas, con tamafio proporcionalmente mas grande, y el de-
sarrollo incompleto del misculo liso bronquial, la menor elasticidad pul-
monar y el escaso desarrollo de los sistemas de comunicacién inter-
alveolar.

El VRS infecta selectivamente las células cilindricas ciliadas del arbol
respiratorio y puede difundir célula a célula por fusion sin fase extrace-



lular. Su lesion es similar a la originada por otros virus: necrosis y proli-
feraci6n del epitelio bronquiolar y destruccidn de las células ciliadas. La
lesion de las células epiteliales y del sistema ciliar son factores esencia-
les en la patogenia, Tras la infeccién de las células epiteliales bronquio-
lares, la reaccion inflamatoria. El VRS se replica y se inicia el proceso
de produccién de mediadores proinflamatorios, hipersecrecion mucosa,
salida de plasma, reclutamiento y activacién de células inflamatorias, con
destruccion celular epitelial, llegando a una hiperrespuesta de la via aérea.
En efecto, se desencadena una secuencia de complejos fendmenos: 1) las
células infectadas, epiteliales y macréfagos, activan y reclutan otras célu-
las (macréfagos, neutréfilos, eosindfilos y linfocitos T) con produccién
de mediadores proinflamatorios (IL-1, FNT-a,, RANTES, IL-6, IL-8 ¢
IL-9); 2) polinucleares y citocinas proinflamatorias favorecen la des-
truccion celular y sintesis de leucotrienos; 3) como resultado de la necro-
sis de las células ciliadas con proliferacion de las no ciliadas se altera el
aclaramiento mucociliar, que coincide con hipersecrecién mucosa; 4) al
componente obstructivo se incorpora el debido a descamacién, infiltra-
ci6n inflamatoria peribronquiolar, edema submucosa y congestién vas-
cular; 5) fuga de plasma al espacio extravascular; y 6) activacién neural.
Probablemente sea clave una hiperrespuesta Th2 y/o deficiente respuesta
de Thl (relacion IL-4/INFy e 1L-10/IL-12 elevada).

En esta compleja reaccion inflamatoria participan también otros meca-
nismos inmunopatoldgicos: a) anticuerpos maternos que, verosimilmente,
juegan un papel protector; b) anticuerpos IgE-antiVRS que se elevan mas
en las secreciones respiratorias en los casos de sibilancias o de asma y
tienen cierta correlacién con el grado de hipoxia durante la fase aguda.
Hay que destacar otros hechos bien conocidos experimentalmente como
el papel desfavorable de los linfocitos citotéxicos CD8+ especificos del
VRS, la estimulacién de las subpoblaciones Th1 y Th2 de linfocitos CD4+
(sintesis aumentada de interferdn alfa y de IL-4 y IL-5) con predominio
de la respuesta de tipo Th2. Este hecho puede deberse a constitucion at6-
pica del nifio o ser consecuencia de la hiperproduccién de glicoproteina
G por algunas cepas de VRS que selectivamente activan las células CD4+
de tipo Th2. Se ha demostrado experimentalmente que, a la accién pro-
pia del virus, se une el papel importante de una respuesta inmune exa-
gerada (Jafri y cols.). El ratén infectado presenta obstruccidn de vias res-
piratorias en la fase aguda que persiste varias semanas, e hiperreactividad
bronquial prolongada (test de metacolina). Se postula que la “fase aguda”
tras la infeccién por el VSR es una respuesta inflamatoria predominan-
temente innata y la “fase tardia/crénica” es principalmente adaptativa en
la via Th1/Th2. De ahi que la infeccién por el VRS sin presensibilizacién
alérgica sea capaz de inducir obstruccién respiratoria aguda e hiperreac-
tividad bronquial. El papel de las diferentes citocinas en el desarrollo
de la HRB necesita de mayor investigacion.

Fisiopatologia. La obstruccién de las pequefias vias aéreas —com-
pleta o parcial- da Jugar a un patrén de distribucién irregular de dreas
insufladas y atelectdsicas. Las resistencias al flujo aumentan con el con-
siguiente incremento del trabajo respiratorio en parte debido a la baja dis-
tensibilidad y las elevadas resistencias. La alteracién de la relacion ven-
tilacién/perfusién origina hipoxemia; la hipercapnia es mas tardfa.

La obstruccién de las vias respiratorias incrementa las resistencias
inspiratorias y espiratorias que exige —para mantener el adecuado inter-
cambio de gases— aumento de trabajo respiratorio. Este hecho causa fatiga
muscular y, finalmente, progresivo fracaso respiratorio con la consiguiente
hipoxemia y deshidratacién secundaria. Aumentan los volimenes pul-
monares, volumen residual, capacidad funcional residual y capacidad
pulmonar total, y disminuye la distensibilidad del pulmén. Las resis-
tencias al flujo también estan aumentadas, sobre todo en las pequefias
vias aéreas y en la espiracion, y también podrian estarlo por encima de
la carina. En tltimo término, se ve incrementado el trabajo respiratorio
(Fig. 16.10.2). El hecho fisiopatolégico fundamental es la obstruccién
bronquiolar y la hipoxemia, el fenémeno mas significativo. Las altera-
ciones en la relacién ventilacidén-perfusién favorecen su desarrollo. La
infeccion por el VRS, al aumentar las resistencias, reduce el flujo espi-
ratorio maximo y causa atrapamiento aéreo; la pequefia via aérea se obs-
truye por edema, tapones de moco, restos celulares e inflamacién peri-
bronquiolar. La elevacion de la pCO; predomina en los pacientes mds
jovenes y se relaciona con la frecuencia respiratoria observdndose que,
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Figura 16.10.2. Bronquiolitis aguda del lactante. Fisiopatologia.

cuando es superior a 70/minuto, la hipercapnia crece proporcionalmente
a la taquipnea. También la hipoxemia guarda relacién con la frecuencia
respiratoria.

CLINICA

Cuando el cuadro estd bien establecido, se trata de un nifio de edad
inferior o igual a 24 meses que presenta el primer episodio de disnea espi-
ratoria de comienzo agudo, con signos de enfermedad respiratoria virica
como coriza, otitis media o fiebre y con o sin indicios de distrés respi-
ratorio, neumontia y atopia.

El proceso se suele iniciar con sintomatologia de vias respiratorias
altas (vinitis, tos y estornudos) y posteriormente creciente dificultad res-
piratoria. En el curso de pocas horas o, ms frecuentemente, al cabo de
dos o tres dias, progresa hacia un cuadro de dificultad respiratoria de vias
bajas que, cuando es intenso, hace necesario el ingreso hospitalario. Cons-
tituye este momento el punto culminante de la enfermedad, siendo fre-
cuente que en 72 horas se produzca mejorfa con disminucién manifiesta
de la dificultad respiratoria. El nifio vuelve a la normalidad en 5-7 dias,
aunque pueden persistir tos o alargamiento espiratorio durante dos sema-
nas. La progresion desfavorable hacia la insuficiencia respiratoria no es
frecuente (menos del 10% en nuestra experiencia) respondiendo, habi-
tualmente bien, a las medidas terapéuticas de soporte. La dificultad res-
piratoria se manifiesta por retracciones intercostales, subcostales y xifoi-
deas dada la flexibilidad de su pared tordcica. La taquipnea es un dato
constante de gran valor clinico. Cuando la frecuencia respiratoria es supe-
rior a 70 respiraciones/minuto, existen hipoxemia e hipercapnia. El hecho
mds relevante es la hipoxemia, que se traduce por agitacion. La cianosis
no es frecuente, salvo en casos graves. La percusion tordcica muestra
aumento de la resonancia por el atrapamiento aéreo. En la palpacién abdo-
minal puede objetivarse pseudohepatomegalia por 1a presién ejercida por
los diafragmas aplanados. Las sibilancias constituyen un hallazgo clave
en la auscultacién pulmonar, siendo a veces audibles sin fonendascopio.
Suele presentarse alargamiento de la espiracion y, con menos frecuen-
cia, roncus y estertores derivados del aciimulo de secreciones. Puede exis-
tir febricula, pero no es comiin fiebre alta.

Aungque las manifestaciones de infeccién por el VRS mds impor-
tantes son bronquiolitis y neumonfa, el VRS también puede ocasionar
otitis media aguda (OMA), frecuentemente asociada a la bronquiolitis.
A pesar de la mayor severidad en las manifestaciones clinicas asociada
a la infecci6n por el serogrupo A, se ha descrito mayor predisposicion a
padecer OMA en nifios con infeccidén por €] serogrupo B.
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Cuadro 16,10,2, Pacientes de riesgo ¢ indicadores de gravedad en [a
bronquiolitis aguda del lactante

Pacientes de riesgo

Grandes prematuros

Neumopalias cronicas

Enfermedad pulmonar crénica
Polimalformados

Fibrosis quistica

Inmunodeficiencias congénitas o adquiridas

Patologia neuromuscular

Metabolopatfas

Edad inferior a 6 semanas

Cardiopatias congénitas
(especialmente con shunt izquierda-
derecha con hipertensién pulmonar)

Factores de riesgo

Asistencia a guarderias

Estado socioeconémico deficiente
Hacinamiento

Hermanos escolares

Historia familiar de asma o atopia

Polucién ambiental o domiciliaria
(tabaquismo pasivo)

Criterios de riesgo

Presencia de apneas, distrés respiratorio importante, trastomos digestivos. Aspecto toxico

Frecuencia respiratoria superior a 70 rpm. Atelectasias

Edad gestacional < 34 semanas. Edad inferior a 3 meses

Escala o score clinico de Wood-Downes- Ferrés superior a 8 puntos

Sat O, <95%

Complicaciones, Las dos mds graves son el fallo respiratorio y la
apnea. En efecto, una forma de evolucion grave la constituye la apari-
cién de episodios de apnea, que pueden constituir el primer signo de
enfermedad e, incluso, presentarse sin signos de infeccién por el VRS.
Determinados pacientes han de ser considerados de “alto riesgo” para
desarrollar una forma grave: edad inferior a 6 semanas, grandes prema-
turos, nifios con cardiopatias congénitas, neumopatias crénicas, poli-
malformados, o con enfermedad grave previa (FQ, inmunodeficiencia,
malnutricién) (Cuadro 16.10.2). La sobreinfeccion bacteriana es posible,
pero resulta poco frecuente.

Gravedad del cuadro. Puede establecerse mediante valoracion de
una serie de parimetros clinicos y analiticos (Cuadros 16.10.3 y 16.10.4).
Se han descrito seis datos que, de forma independiente, se asocian con
cuadros mas graves: 1) mal estado general, aspecto toxico; 2) saturacion
de oxigeno, determinada mediante oximetro de pulso, inferior al 95%
(Sat O, < 95%); 3) antecedente de edad gestacional menor de 34 sema-
nas; 4) frecuencia respiratoria superior a 70; 5) atelectasias en la radio-
graffa de térax; 6) edad inferior a 3 meses.

Mortalidad. Es inferior al 1%, incidiendo en aquellos casos con pato-
logia subyacente (cardiopatias congénitas, grandes prematuros, fibrosis
quistica, displasia broncopulmonar, inmunodeficiencias, malnutricién).
Llega al 9% en nifios de paises no desarrollados.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Estan orientados hacia la identificacién del agente causal, la valo-
racion de la repercusion del sindrome bronquiolar sobre el nifio y al esta-
blecimiento del diagnéstico diferencial.

Identificacion del agente causal. El diagndstico virolégico se apoya
en la deteccion del virus o de antigenos virales o por investigacién de
la tasa de anticuerpos. La investigacién virica o antigénica se realiza en

Cuadro 16.10.3. Escala de Wood-Downes modificada por Ferrés

Cuadro 16.10.4, Bronguiolitis, Estadios de gravedad

Pardmetro Leve Moderada Grave
Frecuencia respiratoria <60 60-70 >70
Escala de Wood-Downes-Ferrés <4 4-8 >8
Sat O, >95% 91-94% <91%

Figura 16.10.3. Hiperaireacion con infiltrados intersticiales perihiliares.

secreciones nasofaringeas que contengan células epiteliales tomadas
mediante aspiracién. El cultivo, caro y tardio, no se utiliza en la prctica
clinica. Se recurre a test rapidos mediante técnicas de inmunofluores-
cencia o inmunoensayo enzimatico con sensibilidad entre el 80-90%. Los
estudios basados en la seroconversion o en el cultivo celular directo no
resultan practicos, debido a que se necesita un tiempo superior a los 10
dias para conocer el resultado. La deteccion del ARN viral (transcriptasa
inversa-reaccién en cadena por polimerasa) carece de aplicacién en la
clinica habitual.

Laboratorio. El hemograma, inespecifico, muestra linfocitosis con
frecuencia. Una intensa leucocitosis con desviacién izquierda hard sos-
pechar sobreinfeccion bacteriana. La gasometria revela la existencia de
hipoxemia en los casos con cierto compromiso respiratorio. La hiper-
capnia sOlo surge en los casos graves. El oximetro de pulso es un exce-
lente método para la valoracién inicial de los cuadros graves y para cal-
cular las necesidades de oxigeno del niflo. El equilibrio dcido-basico
presenta datos variables; habitualmente, acidosis metabdlica. La dieta
pobre en liquidos y calorias y la inadecuada administracién de dcido ace-
tilsalicilico pueden contribuir a la aparicién de cetoacidosis en algunos
lactantes. La hipercapnia conlleva acidosis respiratoria. El nivel de elec-
trolitos servird para identificar el poco frecuente sindrome de secrecién
inadecuada de hormona antidiurética.

Radiografia de térax. Traduce el atrapamiento aéreo, presentindose
hiperaireacién pulmonar y, con menor frecuencia, infiltrados perihilia-
res(dato este dltimo sugerente de neumonia intersticial) y atelectasias
laminares o segmentarias (Fig. 16.10.3 y 16.10.4). El neumomediastino

Rl

Frecuencia cardiaca

Puntuacion Sibilancias Tiraje Frecuencia respiratoria Ventilacion Cianosis
0 No No <30 <120 Simétrica No

1 Final espiracion Subcostal, intercostal 3145 > 120 Simétrica regular Si

2 Toda espiracién Supraclavicular, aleteo nasal 46-60 Muy disminuida

3 Inspiracién y espiracién Supraesternal e intercostal > 60 Térax silente

Crisis leve: 1-3 puntos; crisis moderada: 4-7 puntos; crisis grave: 8-14 puntos.



Figura 16.10.4. Marcado atrapamiento

aéreo bilateral.

0 neumotoérax constituye una complicacién poco frecuente. Las anoma-
lias radiolégicas persisten unos 10 dias.

Diagnastico diferencial. Las principales entidades a tener en cuenta
son: asma bronquial, cuerpo extrafio en vias respiratorias, tos ferina, FQ,
neumonfa bacteriana, insuficiencia cardiaca, miocarditis virica e intoxi-
cacion salicilica (sus rasgos caracteristicos aparecen descritos en los capi-
tulos correspondientes).

EVOLUCION

Inmediata, La mortalidad, en general, suele ser, en todas las esta-
disticas, inferior al 1%, confirmando asi el aserto de que se trata de una
entidad de elevada morbilidad y escasa mortalidad. Evolucionan peor los
ninos con malformaciones congénitas graves, cardiopatias complejas con
repercusion hemodinamicamente significativa o inmunodeficiencias con-
génitas o adquiridas. Ya quedoé sefialado que, en paises no desarrollados,
la mortalidad puede acercarse al 9%.

Alargo plazo. Asi como las complicaciones en la fase aguda no sue-
len ser trascendentes, salvo las sefialadas de insuficiencia respiratoria y
crisis de apnea, permanecen abiertos amplios interrogantes sobre las
secuelas a largo plazo. En efecto, las infecciones de vias respiratorias en
la infancia, entre ellas la bronquiolitis, pueden ser causa de enfermedad
cronica pulmonar en el adulto. Es igualmente un hecho constatado rei-
teradamente que ¢l nifio que padece bronquiolitis aguda presentara, en
los afios subsiguientes, mayor frecuencia de problemas respiratorios con
sibilancias.

Todos los cuadros con afectacion de las vias respiratorias bajas y sibi-
lancias en lactantes no son siempre bronquiolitis, ni la primera crisis de
asma bronquial. Entre los posibles factores subyacentes en el desarrollo
de complicaciones postbronquiolitis cabe sefialar: a) factores genéticos
como hiperreactividad bronquial y atopia; b) factores locales pulmona-
res, tanto por patologia previa como por infeccién precoz del virus; c)
factores ambientales, entre los que destacan polucion ambiental y domi-
ciliaria, tabaquismo pasivo y hacinamiento; d) factores inmunolégicos
(disfuncién en los linfocitos T y aumento de la produccién de IgE espe-
cifica frente al VRS) (véase el apartado “Bronquiolitis por VRS vy sibi-
lancias recidivantes™).

La prevalencia de asma bronguial no parece mds alta que para la
poblacién general cuando se valora hacia los 10 afios de edad. Un pequefio
porcentaje de nifios, tras la fase aguda de la enfermedad, continda mos-
trando distrés respiratorio, sibilancias o hipoxia durante semanas o meses,
generalmente con buen prondstico, Un 75% de los nifios que sufren bron-
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Cuadro 16.10.5. Principales recursos para el fratamiento de fa bronguiolitis
aguda (adaptada de Martindn-Torres F, 2003)

Terapia de soporte

« Oxigenoterapia: oxigenoterapia simple; con presion positiva (no invasiva o invasiva)

+ Fluidoterapia y nutricién: oral, enteral (sonda oro/nasogdstrica), parenteral

Tratamiento etiologico (farmacos antiinfecciosos): antibiticos, ribavirina

Inmunoterapia: inmunoglobulina VRS IV (IGIV-VSR), anticuerpo monoclonal
humanizado (palivizumab)

Terapia contra la obstruccion de vius aéreas

o Antiinflamatoria: corticoides, antileucotrienos, heparina

« Mucoliticos: mecénica (limpieza nasofaringea, fisioterapia tordcica), farmacolégica
(derivados cisteinicos, DNAasa, suero salino hiperténico, descongestionantes nasales,
antihistaminicos)

« Broncodilatadores: beta-2-agonistas. Adrenalina, anticolinérgicos, xantinas

o Heliox (mezcla de oxigeno-helio)

Otras terapias: IFN, vitamina A, 6xido nitrico, surfactante exdgeno, otros

quiolitis presentan algin episodio de catarro de vias respiratorias con sibi-
lancias en los dos afios posteriores y un 60% de ellos tendrdn tres o mas
crisis. A los 5 afios de edad este porcentaje de nifios ha disminuido a un
40% y alos 10 afios, baja al 11-22%. Ante un estimulo inespecifico, como
el humo del tabaco, la mayoria de los niflos acusan molestias subjetivas,
y con cardcter significativo tienen elevacion de la IgE sérica. En nifios
escolares con antecedentes de bronquiolitis en la lactancia hemos encon-
trado un porcentaje elevado con respuesta patoldgica a las pruebas de
provocacién de hiperreactividad bronquial (metacolina, ejercicio). No se
ha demostrado que en ellos haya una mayor incidencia de atopia. Son
muy interesantes [os hallazgos de Young y cols. demostrando que los
nifios que presentan bronquiolitis en el primer afo de vida tienen evi-
dencia de dafio previo en las pequefias vias aéreas, mientras que los que
lo hacen en el segundo afio tienen fenotipo de asma y atopia. Se especula
que la bronquiolitis por VRS durante el primer afio de vida es, proba-
blemente, un importante factor de riesgo para el desarrollo de asma y sen-
sibilizacién a alergenos comunes durante los afios siguientes, especial-
mente en nifios con historia familiar de asma o atopia. De otro lado, si la
bronquiolitis sufrida en el segundo afio de vida se acerca mds al espec-
tro del asma bronquial, el diagndstico de bronquiolitis podria restringirse
a los procesos padecidos en el primer afo de vida. La condicién de fuma-
dor pasivo es un factor de riesgo, tanto para la fase aguda, como para las
secuelas. Véase el apartado Bronquiolitis por VRS y sibilancias recidi-
vantes.

TRATAMIENTO

En la mayoria de los casos serd sintomdtico y en medio domiciliario.
La decisién de hospitalizacién o no se basa fundamentalmente en la edad
del nifio, los factores de riesgo, el estado clinico y la saturacion de oxi-
geno. Se hospitalizard cuando: 1) la edad del paciente sea inferior a 3
meses; 2) existan alteraciones digestivas que impidan el mantenimiento
de una correcta hidratacién oral; 3) si hay importante dificultad respira-
toria; 4) si el enfermo es portador de patologia previa (cardiopatias con-
génitas, inmunodeficiencias, mucoviscidosis, neumopatia crénica, mal-
nutricién, prematuridad); 5) las circunstancias sociales y/o familiares sean
desfavorables; 6) con puntuacién de Wood-Downes-Ferrés mayor de 4
(Cuadro 16.10.3).

El tratamiento aborda una triple vertiente: 1) patogénico y sintoma-
tico; 2) etiolégico y 3) otros recursos terapéuticos. Se ha de tender a con-
seguir fluidoterapia correcta y soporte ventilatorio para evitar pausas
de apnea y mantener valores normales de saturacion de oxigeno (pul-
sioximetria) (Cuadros 16.10.5 y 16.10.6).

Los objetivos han de ser mantener Ia adecuada hidratacién -—prefe-
rentemente VO- y oxigenacién —administrando oxigeno suplementario
en los pacientes hipoxémicos— conservar las vias respiratorias libres y
limpias de secreciones—. El examen fisico y la pulsioximetria junto a la
terapia para conservar el estado de hidratacién y oxigenacién, han de ser
los pilares bdsicos de la actuacién médica. Inicialmente se puede consi-
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Cuadro [6.10.6. Bronquiolitis aguda. Sistematizacion diagnostico-terapéutica

Leve: tratamiento domiciliario con medidas bdsicas de soporte. Puntuacién de Wood-
Downes modificado < 4; frecuencia respiratoria < 60 y Sat O, > 95%

Moderada: observacion con opci6n a ingreso hospitalario. Puntuacién de Wood-
Downes modificado: 4-8: frecuencia respiratoria: 60-70; Sat O: 91-94%. Medidas de
soporte y tratamiento farmacolégico (adrenalina nebulizada primera opcién; beta-2-
agonista, opcién alternativa)

Grave: ingreso hospitalario. Puntuacién de Wood-Downes modificado > 8; frecuencia
respiratoria > 70; Sat O, < 91%. Tratamiento: medidas de soporte, broncodilatadores
(adrenalina inhalada primera opci6n; beta-2-agonista, alternativa). Otros criterios:
pausas de apnea, afectacién del estado general, dificultad para las tomas, indicacién
social

Criterios de ingreso en UCI: puntuacién de Wood-Downes modificado > 7; frecuencia
respiratoria > 70 rpm; Sat O, < 91% con FiO, > 0,4; cianosis con FiO; > 0,4; pH < 7,1
o pCO, > 60 mmHg; alteracién del nivel de conciencia; apneas que precisan estimulo,
agravamiento rapido

derar un ensayo con medicacién broncodilatadora, siendo adrenalina la
primera opcidn para muchos expertos.

Medidas generales. Posici6én en deciibito supino, evitar tabaquismo
pasivo, desobstruccién nasal mediante lavados nasales con suero fisiol6-
gico y aspiraci6n suave, control de temperatura y de signos de agravamiento
{dificultad respiratoria, pausas de apnea, agitacidn, rechazo de las tomas).

Medidas basicas. Mantener hidratacién y nutricion adecuadas; des-
obstruccién nasal (lavados con suero fisiolégico) y, eventualmente, oxi-
genoterapia. La suplementacién de oxigeno y la fluidoterapia son vitales
para el tratamiento. La oxigenacién ha de tender a mantener saturacio-
nes transcutdneas de oxigeno por encima del 95%. Para conseguir corre-
gir la hipoxia se aportard el oxigeno suplementario con mascarilla, gafas
nasales o carpa.

Fluidoterapia. Es necesaria para una adecuada hidratacién, com-
prometida por la insuficiente ingesta, la fiebre y la taquipnea. Sera pre-
ferentemente por via oral en pequeiias y frecuentes tomas de liquidos;
cuando no sea posible, se recurrir a la sueroterapia intravenosa (aportes
basales mds las pérdidas teniendo en cuenta la fiebre y 1a polipnea).

Fisioterapia respiratoria. Se practica regularmente sin que haya evi-
dencia de que sea beneficiosa.

Medidas farmacologicas. 1) Terapia broncodilatadora: adrenalina,
beta-2-agonistas. 2) Terapia antiinflamatoria: corticoterapia. 3) Otros
recursos (ribavirina, heliox, CPAP nasal, surfactante exégeno, ventila-
cién mecdnica). A pesar del uso generalizado de varios de los recursos
comentados a continuacion, no existen evidencias que apoyen el uso de
corticoides, antibidticos, beta adrenérgicos, inmunoglobulinas, interfe-
rén, vitamina A o ribavirina.

Adrenalina. Con efecto alfa —-fundamentalmente— y beta adrenér-
gico favorece la disminucién del edema de la via aérea y de la secre-
cién de moco. Nebulizada produce mejoria clinica de la oxigenacion y
de la funcién respiratoria, administrindola cada 4-6 horas. Controlar tole-
rancia cardiaca. Parece ofrecer mejores resultados que los beta-2-ago-
nistas, al menos a corto plazo. Si no hay respuesta, suspenderla a los 30-
60 minutos.

Broncodilataderes beta-2-agonistas. De uso muy generalizado, no
han mostrado evidencia clinica de su eficacia. El broncoespasmo no es
un componente principal en la fisiopatolog{a de la bronquiolitis El sal-
butamol se usa a dosis de 0,05-0,15 mg/kg con 2-3 mL de suero fisiol6-
gico en aerosol. Administrar a la frecuencia que se precise si existe buena
tolerancia cardiaca (frecuencia cardiaca inferior a 180 lpm). Hay que
tener presente la posibilidad de reacciones adversas importantes inclu-
yendo crisis de hipoxia.

Dado que podria haber algin subgrupo de respondedores (mayores
de 2 afios, episodios previos de sibilancias, sospecha fundada de poder
ser la primera crisis asmdtica) podria estar justificado un ensayo clinico-
terapéutico analizando la respuesta a los 30-60 minutos, para continuar
si la respuesta fuera favorable. Teniendo en cuenta este punto de vista,
en pacientes no graves y de edad superior a 6 meses con antecedentes
personales o familiares de atopia y de infecciones respiratorias previas,
el salbutamol podria ser el primer escalén y la adrenalina su alterna-
tiva; en menores de 6 meses de edad o con forma grave, la primera opcién
seria la adrenalina.

Glucocorticoides. Son poco o nada eficaces y, tanto VO (dexame-
tasona) como por inhalacién (budesonida), no tienen efecto preventivo
sobre la aparicién de sibilancias recurrentes. No esté justificado su uso.
Algunos autores recomiendan metilprednisolona (2 mg/kg en bolo y 2
mg/kg/24 horas en 3 6 4 dosis, en pauta de 2-3 dias) o budesonida en
aerosol (0,25 mg en 2-3 mL de suero fisiologico) cada 8 horas, en los
casos graves con riesgo de ventilacién mecanica para mejorar la obs-
truccién de la via aérea secundaria a la inflamacion.

Antileucotrienos. Se postula que montelukast, administrado en perio-
do inmediato post-bronquiolitis, reduce los sintomas y las agudizaciones
postbronquiolitis.

Antibicterapia. No estd justificada, salvo en los escasos nifios que
sufren infeccion bacteriana. E1 VRS no predispone a la infeccion bacte-
riana, estimandose en menos del 2% la aparicién de la misma.

Ribavirina. Se administra en aerosol. Probablemente es teratGgena.
Su empleo puede ser considerado individualmente segiin las circunstan-
cias clinicas y la experiencia del médico. La Academia Americana de
Pediatria, en sus recomendaciones, sefiala que su uso “puede ser consi-
derado”, decidiendo en cada caso segtn criterio del pediatra. Pueden con-
siderarse candidatos: a) los afectos de cardiopatia congénita complicada,
displasia broncopulmonar, fibrosis quistica y otras enfermedades pul-
monares crénicas y los RN pretérmino (edad gestacional inferior a 37
semanas) previamente sanos y los de menos de seis semanas de edad; b)
los afectados de enfermedades o tratamiento inmunodepresor; ¢) los nifios
gravemente enfermos con o sin ventilacién mecanica; d) los nifios hos-
pitalizados expuestos a riesgo de progresion a forma grave por ser meno-
res de seis semanas o presentar una alteracién subyacente. Puede admi-
nistrarse en “régimen de alta dosis-corta duracién”, en forma nebulizada
en un generador de aerosol de pequefias particulas, durante 3 dias.

Fisioterapia. Para atenuar las consecuencias de la abundante secre-
ci6n de las vias respiratorias se puede valorar la fisioterapia respiratoria,
aunque no estd demostrada su eficacia.

Mucoliticos. Entre los recursos farmacolégicos cabe sefialar el suero
salino hiperténico como método econdmico, sencillo y seguro. No hay
evidencia de la eficacia de derivados de cisteina, antihistaminicos, des-
congestionantes o vasocronstrictores nasales.

Teofilina. Ha sido recomendada por su accién estimulante del cen-
tro respiratorio para tratar las pausas de apnea (bolo de 4-5 mg/kg y 2-3
mg/24 horas de mantenimiento en dos dosis, inicialmente por via intra-
venosa; si mejora y tiene buena tolerancia, seguir por VO).

Factor surfactante exdgeno. Parece eficaz en nifios previamente
sanos con forma grave de bronquiolitis y cuadro de predominio de patrén
restrictivo, que requieren ventilacion mecénica.

Inmunoglobulinas. No estd comprobado que resulten eficaces para
el tratamiento.

Ventilacion mecanica. La requieren las formas graves por fracaso
Tespiratorio o apneas. Su indicacién y modalidad deben condicionarse al
patrén de enfermedad obstructiva (bronquiolitis) o de enfermedad res-
trictiva (neumonia o SDRA). Para prevenir y tratar las apneas y la obs-
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Cuadro 16.10.7. Indicaciones revisadas para el uso de palivizumab e inmunoglobulina infravenosa especifica para la prevencién de las infecciones por el virus
sincifial respiratorio. Commiitee on Infecti()us Diseases y Committee on Fetus and Newborn (2003)

1. Debe considerarse la proﬁlaxls con pallVlzumab o IGIV VSR en los lactantes y nifios menores de 2 afios con EPC que hayan requerido tratamiento médico (oxigeno
suplemcntarlo broncodllatadores diuréticos o cortlcoldes) por esta enfermedad durante los 6 meses anteriores al comienzo prev1st0 de la temporada de VRS

2 Los pac1entes con EPC mas grave pueden beneﬁc1arse dela profllams durante una segunda temporada de VRS si slguen requmendo tratamlento medlco

3. Los lactantes nacidos con < 32 semanas de gestacmn pueden beneﬁ;:iarse de la profilaxis contra el VRS, mcluso aunque no sufran EPC

4 Los Iactantes nacidos con < 28 semanas de gestacion pueden beneﬁcmse de la profilaxis durante su primera temporada de VRS, cuando coincida durante los pnmeros 12 meses de

vida. Los lacta.ntes namdos con 29- 32 semanas de gestac10n pueden beneflc1arse pnnc1palmente dela proﬁlams hasta los 6 meses de edad

5 En los lactantes nacldos entre 32 y 35 semanas s de gestacidn se reservard para los que tengan un mayor riesgo de 1nfecc10n grave y sean menores de 6 meses al comienzo de la
temporada de VRS. Factores de riesgo de requerir hospitalizacion: asistencia a guarderfas, hermanos en edad escolar, exposici6n a contaminantes ambientales, anomalias
congénitas de las vias aéreas o enfermedad neuromuscular grave, Debe considerarse la profilaxis si estdn presentes 2 o mas de estos factores de riesgo en los nacidos entre 32 y 35
semanas de edad gestaclonal La exposmon al humo de tabaco es un factor de riesgo que puede ser controlado por la familia

6 Los nifios de < 24 meses con cardzopanas congénitas importantes, cianosantes o acianéticas, se benefician de la administracién de 5 myecc1ones M de pallVlzumab Las
decisiones sobre la profilaxis en nifios cardi6patas deben adoptarse basdndose en el grado de compromiso de la fisiologfa cardiovascular. Los menores de 12 meses con CC con
__ mayores probablhdades de beneficiarse son: lactantes con insuficiencia ca.rdlaca congestiva, con hipertensién pulmonar moderada 0 grave y con cardlopanas cianosantes

7 No deben recibir 1nmun0proﬁlax1s los lactantes y nifios con cardiopatias congénitas hemodindmicamente no significativas, los lactantes con lesiones corregldas quirdrgicamente

de modo suficiente o con mlocardlopatla leve

8.A d1ferenc1a del pallVlzumab la IGIV VSR estd cont:amdlcada en los mnos con cardlopatlas congénitas cmnosantes

9 Los nifios con mmunoa’ef ciencias graves pueden beneficiarse de la proﬁlax1s Si reciben mensualmente IGIV estandar, se puede considerar su sustltuClon por IGIV-VSR durante

la temporada de VRS

10 No hay datos suﬁc1entes para determinar la eﬁcacla de pa.11v1zumab en pac1entes con fi brom qutsnca IGIV VSR y pa11v1zumab no son eflcacex enel tratamlento de Ia enfermedad

por VRS. No pueden hacerse recomendaciones en tomo al uso de pallVlzumab como medio de prevenc1on dela enfermea'aa' nosocomial por VRS

truccion respiratoria esté indicada la combinacién de heliox (70% helio,
30% de oxigeno) con ventilacién no invasiva (heliox y CPAPn). La ven-
tilacién mecdnica debe mantener una “hipercapnia permisiva”, tolerando
valores de PaCO, entre 50-70 mmHg, en tanto el pH sea superior a 7,25.
Con ello se consigue disminuir el barotrauma, la duracién de la ventila-
ci6n y la estancia en la unidad de cuidados intensivos. Las indicaciones
y tipos de asistencia respiratoria preferentes son: en apneas: CPAP nasal;
en taquipnea intensa: BIPAP nasal o facial o ventilacién convencional;
en fracaso respiratorio con patrdn obstructivo, o fracaso respiratorio hipo-
xémico o sindrome de fuga aérea grave: ventilacién convencional, BiPAP
nasal, facial o VAFO.

Algunos recursos terapéuticos probablemente estén subestimados
esperando nuevas investigaciones. Cabe esperar resultados esperanza-
dores de la generalizacién del empleo de heliox, suero salino hipertdnico,
palivizumab, ventilacién no invasiva, alimentacién espesada y fisiotera-
pia respiratoria.

PROFILAXIS

Medidas generales. Se consideran medidas higiénicas de proteccion
no exponer al nifio al humo de tabaco ni a entornos contagiosos (p. €j.,
guarderfas), lavado de manos, usar guantes, mascarillas, batas y desin-
fectar el fonendoscopio. Medidas de aislamiento (distancia entre cunas
> 180 cm; reagrupar nifios con infeccién VRS, evitar visitas de familia-
res resfriados). Son factores de riesgo adicional: hermanos pequefios en
edad escolar, ventilacién asistida en el periodo neonatal, antecedentes
importantes de alergia familiar y tabaquismo pasivo intenso.

Medidas especificas. Inmunoglobulina anti-VRS intravenosa (IGIV-
VSR) y anticuerpo monoclonal humanizado (palivizumab). Esta com-
probada su eficacia para la prevencion de las infecciones graves de las
vias respiratorias bajas ocasionadas por el VRS, en nifios menores de 24
meses con enfermedad pulmonar crénica y en ciertos lactantes pretérmino.
La IGIV-VSR no deberfa utilizarse en lactantes y nifios de corta edad con
cardiopatias congénitas hemodindmicamente significativas. El palivizu-
mab aporta una proteccion eficaz frente al VRS y tiene mayor facilidad
de administracion y menos efectos secundarios que la IGIV-VSR. Con la
administracion de IGIV-VSR para la inmunoprofilaxis disminuy9 la tasa
global de hospitalizaciones por infecciones respiratorias no debidas al
VRS. Con IGIV-VSR disminuyé significativamente la frecuencia de oti-
tis media, aunque este beneficio no justifica, por si solo, recurrir a su uso.

Inmunoprofilaxis para el VRS y administracién de vacunas. El
palivizumab no interfiere en la respuesta a las vacunas. En los lactantes
y nifios que reciben profilaxis con IGIV-VSR, la vacunaci6n contra saram-
pidn-paperas-rubéola debe retrasarse 9 meses tras la Gltima dosis de IGIV-
VSR y no debe alterar la pauta de vacunaciones primarias con productos
inactivados (toxoides diftérico y tetanico y vacuna antitosferinosa ace-
lular, anti-Haemophilus influenzae tipo b conjugada y con poliovirus
incentivados) (Cuadro 16.10.7).

Inmunoglobulina con tasa elevada de anticuerpos neutralizantes
del VRS (IGIV-VSR). Impide, probablemente, la penetracion del virus
en la célula, pero es ineficaz en su interior.

Estd demostrada la mejoria de la funcién pulmonar y menor inci-
dencia de atopia. Por ello, se defiende que disminuye el riesgo de sibi-
lantes recidivantes. En lactantes de alto riesgo su administracién men-
sual a dosis elevada (750 mg/kg/mes) consigue menor nimero de
hospitalizaciones y estancia més corta en las unidades de cuidados inten-
sivos. Las recomendaciones que, para su uso, gozan de mayor consenso,
son similares a las del palivizumab, con preferencia cuando se trate de
lactantes inmunocomprometidos. La administracion ha de iniciarse antes
de la época epidémica y concluir cuando lo hace €sta.

Anticuerpo monoclonal humanizado dirigido frente a la glico-
proteina F (palivizumab). El palivizumab es un anticuerpo IgG mono-
clonal humanizado, que inhibe especificamente el epitopo del sitio anti-
génico A de la glucoproteina F, muy estable en todos los serotipos del
VRS. De probada eficacia profilactica, carece de ella para el tratamiento,
La profilaxis se hard administrando IM, una dosis mensual de 15 mg/kg,
cinco dosis a partir de mediados de octubre. Son muy iitiles las reco-
mendaciones de 1a Sociedad Espafiola de Neonatologfa adaptadas de las
de la Academia Americana de Pediatria.

Muy recomendable en nifios menores de 2 afios afectos de enferme-
dad pulmonar cronica (EPC) que han requerido tratamiento en los 6 meses
anteriores al inicio de la época epidémica del VRS, asi como en nifios
prematuros nacidos a < 28 semanas de edad gestacional, sin EPC, que
tengan < 12 meses de edad al inicio de la época epidémica.

Recomendable en nifios prematuros nacidos entre 29 y 32 semanas
de gestacion, sin enfermedad pulmonar crénica, que tengan < 6 meses de
edad al inicio de la época epidémica.

Valorable individualmente segiin los factores de riesgo en prematu-
ros nacidos entre 32 y 35 semanas de gestacion cuando tengan < 6 meses
de edad al inicio de la época epidémica. Se considera que la decision ha
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de ser individualizada y de aplicacién cuando existan dos o més factores
de riesgo adicional.

Mas controvertida ha sido su administracién a nifios cardiépatas.
Actualmente estan en vigor las recomendaciones de la Sociedad Espa-
fiola de Cardiologia Pediatrica desarrollando las de la Academia Ame-
ricana de Pediatria.

Recomendable en casos de cardiopatia congénita compleja (meno-
res de 2 afnos): nifios por debajo de | afio de edad con cardiopatias con-
génitas hemodinamicamente significativas, tanto cian6ticas como acia-
néticas (no intervenidos o con cardiopatias complejas parcialmente
corregidas que presenten hipertensién pulmonar moderada-grave, insu-
ficiencia cardiaca o hipoxemia; nifios con hipertensién pulmonar mode-
rada-grave; pacientes corregidos quirdrgicamente con lesiones residua-
les hemodindmicamente significativas y/o antecedentes de complicaciones
pulmonares graves con necesidad de ventilacién mecénica prolongada);
nifios en tratamiento médico por miocardiopatia; nifios cardiépatas con
ingreso programado para procedimiento diagnéstico (cateterismo) o tera-
péutico durante la estacién epidémica. En nifios que, con cardcter gene-
ral, no se consideran grupos de riesgo podrd valorarse individualmente
su indicacidn: cardiopatfas hemodindmicamente no significativas, car-
diopatias congénitas corregidas y sin defectos residuales significativos,
ni complicaciones pulmonares prolongadas, miocardiopatias leves que
no requieren medicacion. Entre 1-2 afios se recomienda continuar con la
profilaxis en los siguientes casos: cardiopatias corregidas con lesiones
hemodindmicamente significativas, cardiopatias complejas no corregi-
das o paliadas, pacientes con hipertensién pulmonar significativa y pacien-
tes con cardiopatia e inmunodeficiencia congénita o adquirida.

Otras indicaciones: inmunodeprimidos (si reciben IgG IV estdndar,
puede sustituirse por IGIV-VRS).

Vacuna anti-VRS

Las primitivas vacunas con virus inactivados por formol y precipi-
tados por aluminio fueron un gran fracaso, puesto que aquellos nifios que
la recibieron, sufrieron al contagiarse ulteriormente con el virus VRS,
una forma mds grave de la enfermedad. Las tendencias actuales se diri-
gen a desarrollar vacunas con virus vivos atenuados o a conseguir una
a partir de subunidades proteicas obtenidas de ADN recombinante (anti-
genos Fy G o fusién de polipéptidos contendiendo ambos epitopos F y
G). Las vacunas de subunidades proteicas no son inmundégenas en meno-
res de 18 meses de edad y tienen limitada eficacia en la poblacién de
riesgo. Las vacunas vivas atenuadas tienen mayor poder inmundgeno;
entre sus complicaciones se incluyen fiebre, rinitis y otitis media.

FORMAS PARTICULARES DE BRONQUIOLITIS

Un cuadro peculiar de bronquiolitis es el debido a adenovirus (menos
del 5% de los casos, preferentemente esporddica), con frecuencia grave
e incluso mortal. Las formas graves de infeccién por adenovirus 3, 7 y
21 necrosan los tejidos alveolar y bronquiolar. Se conoce que algunos
grupos raciales (polinesios, neozelandeses y nativos canadienses) pre-
sentan una sensibilidad particular a los adenovirus, fenémeno para el que
se han invocado factores genéticos y ambientales. La brongquiolitis obli-
terante es una forma crénica de bronquiolitis que puede deberse a dife-
rente etiologia pero, con mayor frecuencia, también a los adenovirus. La
lesién necrosante de la infeccion aguda de esta etiologia se sigue de un
proceso de reparacion que conlleva fibrosis y obstruccién de las peque-
fias vias aéreas. E1 60% de los nifios con infecci6n por adenovirus demos-
trada desarrollan enfermedad pulmonar crénica. Las dos secuelas mds
llamativas son la hiperinsuflacién generalizada y el sindrome del pulmén
hiperlucente unilateral, es decir, el sindrome de McLeod o sindrome de
Swyer-James-Mac Leod (véase cap. 16.16).

Brongquiolitis por VRS y sibilancias recidivantes. Los sibilantes,
como sintomas recidivantes de la obstruccién bronquial, son frecuentes
en nifios que han padecido bronquiolitis por VRS (Cuadro 16.10.8). Este

Cuadro 16.10.8. Bronquiolitis y riesgo de asma (Martinez FD, 1999)

Criterios

Mayores Menores

1. Bronquiolitis grave 1. Rinorrea inespecifica
2. Sibilancias
3. Eosinofilia (= 5%)

4. Varén

2. Sibilancias: 3 episodios en 6 meses previos
3. Historia familiar de asma
4. Dermatitis atépica

Riesgo de asma: criterios mayores 1 6 2 + 3 6 4. Criterios mayores 1 6 2 + 2 criterios menores.

aspecto se revisa con més detenimiento en el capitulo 16.11. Parece que
en nifios con insuficiente desarrollo anatomofuncional del pulmén y “pre-
disposicion genética”, la infeccién por VRS tiene mayor riesgo de de-
sarrollar hiperreactividad bronquial, de igual modo que, cuando existe
esta tltima, aumenta el de sufrir infeccién por el VRS. La relacién VRS
e hiperreactividad bronquial estd bien demostrada experimentalmente.
La infecci6n por el VRS durante el llamado “periodo critico” (tres pri-
meros afios) favorece la respuesta Th2 y el riesgo de presentacién ulte-
rior de asma.
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16.11 Sibilancias en el lactante

M. Cruz-Herndndez, F. Muiioz-Lépez

Entre los sindromes mds caracteristicos del lactante y parvulo, es
decir, durante los 5 primeros afios de vida, destaca el de las sibilancias.
Es un cuadro respiratorio agudo o recurrente, de origen complejo, incierto
o multifactorial, por lo que recibe esta denominacién sintomatolégica.
Es algo paradéjico en una época en la que la Pediatria consigue catalo-
gar de manera exacta, y casi siempre etiolégica, la mayor parte de la pato-
logfa padecida por el nifio, incluso la mds rara, como las bronconeumo-
patias cronicas (véase cap. 16.16) o los sindromes malformativos miltiples
(véase cap. 3.10), cuya alteracién cromosémica e incluso génica va siendo
demostrada. Resulta asi, al mismo tiempo, un motivo de reflexion, al
comprobar que todavia hay aspectos mal conocidos en la patologia pedié-
trica mas frecuente, como es la respiratoria. También se anota que el estu-
dio de las sibilancias en el lactante estd contribuyendo al mayor conoci-
miento de la fisiopatologia respiratoria en el nifio.

El término inglés wheezing se traduce con frecuencia por “silbante”
o “sibilancia” aunque tiene otras connotaciones, como jadeo, dificultad
respiratoria o ruido respiratorio, equivalente a lo que antes se habia deno-
minado “térax silbante”. En realidad en este término se incluyen una
serie de procesos con dificultad respiratoria que se inician en la primera
infancia, con denominaciones igualmente imprecisas, englobadas en
vocablos tales como “bronquitis espdstica”, “bronquitis obstructiva”,
“bronquitis del lactante”, “bronquitis con sibilancias” o la que parece
més proxima a la realidad clinica, “bronquitis disneizante”, en contra-
posicién a la de “bronquitis asmatiforme”, que hace pensar en el asma
bronquial alarmando a la familia y que, al mismo tiempo, puede ocultar
el comienzo de una verdadera asma bronquial, infravalorada de esta
manera. Los padres suelen decir que ¢l nifio presenta “ahogo”, “pitos”
o “ruidos en el pecho”, lo que para ellos es siempre alarmante, en espe-
cial en la primera crisis.

Se trata de un proceso patolégico muy frecuente, hasta el punto de
que, en los menores de 5 afios, pueden ocurrir 6 infecciones respiratorias
al afio y en la tercera parte, o sea, 2, pueden ser de “sibilancias del lac-
tante”. La frecuencia es méxima en el segundo o tercer afio de vida. Tam-
bién es sabido que, al cumplir los 5 afios de edad, la mitad de los nifios
han presentado en su historia clinica al menos una crisis de sibilancias,
de ahi que existan en curso diversos estudios epidemioldgicos, para deli-
mitar mejor los factores relacionados, como se verd en la etiopatogenia.

DEFINICION CLINICA

Consiste el cuadro clinico en la aparicién de sibilancias, unas veces
apreciadas directamente y siempre confirmadas por auscultacién. El
empleo correcto del estetoscopio o fonendoscopio, en esta época en la
que ha perdido importancia, no s6lo confirma las sibilancias respirato-
rias, sino que las puede descubrir en casos donde pasaron desapercibidas
para los familiares. El pediatra experto reconoce estos ruidos respirato-
rios anormales, incluidos dentro de los estertores secos, por su cardcter
agudo, musical y predominio espiratorio, lo que relaciona su produccién
en las vias respiratorias mas bajas. Son muy distintos a otros ruidos anor-
males como los “roncus”, propios de alteracién en los bronquios media-
nos y grandes o los estertores crepitantes de finas burbujas, compara-
dos clasicamente con el frote de cabellos y, de manera mds reciente, con
el despliegue de una cinta de velcro, en cuyo caso se sabe que es posible
una afectacion no de las vias sino del parénquima pulmonar, adquiriendo
la caracteristica de “consonantes” o muy cercanos al oido, cuando hay
condensacién pulmonar como un foco neuménico. No es totalmente iniitil
este elemental recuerdo, ya que es raro que un tratado de pediatria o de
neumologia peditrica se detenga en hablar de la auscultacién y sus hallaz-
gos, considerados actualmente como poco fiables. Se intenta sustituirlos
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por los datos proporcionados por la incipiente fononeumografia com-

putarizada.

Junto a las sibilancias generalizadas (si son localizadas pueden corres-
ponder a procesos especificos) pueden existir ofros sintomas, como taquip-
nea, respiracion entrecortada, retraccion (tiraje) intercostal o subcostal,
respiracion abdominal predominante (a veces el inico dato apreciado
inicialmente), pseudohepatomegalia por el descenso del diafragma, tos
seca, més durante la noche (puede ser el motivo de consulta) y frecuen-
tes signos de infeccion de vias respiratorias altas, del tipo de la rinofa-
ringitis (mucosidad nasal y faringea, obstruccién nasal, fiebre). La suave
percusién del térax mostrara, con mds dificultad y mayor duda, una hiper-
claridad difusa por la insuflacién pulmonar. Sintomas asociados mas raros
son la ligera cianosis en labios, el aumento de los orificios nasales o el
aleteo nasal, propios de formas graves o de otros cuadros clinicos cita-
dos en el diagnéstico diferencial.

Si se cumplimenta de forma suficiente la historia clinica, con todos
los datos de la anamnesis y exploracion clinica, el lactante quedard cata-
logado en uno de los siguientes fenotipos de este sindrome:

+ Sibilancias transitorias precoces, en un lactante menor de 3 afios.

+ Sibilancias en nifios preescolares no atopicos, con persistencia hasta
los 6 afios de edad.

+ Sibilancias persistentes y tardias en nifios atopicos o asmaticos, que
suelen comenzar tfpicamente (pero no siempre) hacia los 3 afios y
duran hasta la edad escolar.

+ Sibilancias relacionadas con patologia respiratoria especifica.

ETIOLOGIA Y PATOGENIA

Como se advirtié, son numerosos los factores causales y los meca-
nismos patogénicos, por lo que interesan su andlisis y sistemdtica. Teniendo
en cuenta su frecuencia, hay un primer grupo de causas principales
que comprenden: numerosos virus predominantes en los tres primeros
afios de la vida cuya infecci6n esta favorecida por la inmadurez del sis-
tema inmunitario que a veces se prolonga como inmunodeficiencia tran-
sitoria, hasta los 3-5 afios; ademds, algunas bacterias y el asma atdpica o
alérgica.

De los virus el mejor conocido como causante de sibilancias es el
VRS, cuya principal manifestacién patolégica es la bronquiolitis (véase
cap. 16.10). Le siguen los rinovirus (cada vez mds importantes, aunque
suelen afectar mds al nifio pasado el primer afio de edad), los parain-
fluenza, los influenza, los adenovirus y de conocimiento més reciente,
los metaneumovirus. En algunos paises se afiaden los hantavirus. Es bien
conocida la capacidad del VRS, pero también de los demds, para afectar
a la funcién respiratoria, produciendo sibilancias durante mucho tiempo
después de [a infeccion aguda, aunque sélo sea un inico episodio.

Entre las infecciones por bacterias destaca Chlamydia trachomatis,
a veces responsable de un cuadro pseudopertiisico. De menor frecuencia
son Mycoplasma pneumoniae y Ureaplasma, que pueden asociarse a los
virus. Otros gérmenes pat6genos actian como complicacién o sobrein-
feccién. Tal es el caso del Haemophilus influenzae y del Streptococcus
preumoniae. Légicamente, en estos casos el cuadro clfnico suele mos-
trar algunos indicios orientativos.

Como factor causal no infeccioso, en principio sobresale el asma del
lactante y parvulo, ya advertido en casos tipicos por el comienzo mds tar-
dio, el curso mds prolongado y los datos clinicos de alergia, sea en los
antecedentes familiares, como en el propio nifio, como es la asociacién
de rinitis, conjuntivitis o eccema.

Un segundo grupo de causas de sibilancias de prevalencia media
comprende diversos trastornos especificos anatémico-funcignales. En
primer lugar, los sindromes de aspiracién, incluyendo el reflujo gastro-
esofdgico, diversos trastornos de la deglucién y la patologfa por inhala-
cién de un cuerpo extrafio. La anamnesis puede aportar algin dato, como
podrian ser, en una situacién tipica, los vémitos y regurgitaciones por
reflujo. Hay que agregar el grupo de trastornos funcionales por altera-
cién de los cilios (discinesia ciliar, sindrome de los cilios inméviles),
de la secrecién mucosa (fibrosis quistica), por edema mucoso, como en
la insuficiencia cardiaca congestiva por cardiopatia congénita estructu-
ral o de otro tipo y la deficiente inmunidad local o general, segiin ocurre
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en las inmunodeficiencias congénitas humorales y celulares, en el défi-
cit de IgA o en las inmunodeficiencias adquiridas, en especial el SIDA.

El tercer grupo de causas de menor frecuencia en general, aunque
sumadas todas pueden adquirir cierto interés, es el que retine otra serie
de anomalias anatémicas predominantes, como son: compresion por ade-
nopatia, tumor mediastinico o anillo vascular, y otros trastornos congé-
nitos, desde la fistula traqueoesofagica y la mas rara fisura laringea hasta
la malacia del cartilago respiratorio sea en laringe, trdquea o bronquios,
pasando por diversos procesos mostrados en el diagnéstico de imagen:
enfisema lobar congénito, malformacién adenomatoide quistica, quiste
broncopulmonar, secuestracién, hemangioma y bronquio aberrante.

Existen igualmente numerosos factores extrarrespiratorios, de cono-
cimiento clasico y de importancia cada vez mas evidente. Entre ellos hay
unanimidad en destacar el papel indiscutible del humo del tabaco, que
actuarfa ya en la vida prenatal si la gestante es fumadora activa o pasiva.
Siguen en importancia otros humos domésticos (lefia), todos los compo-
nentes de la contaminacion atmosférica, diversos elementos quimicos de
uso doméstico, el polvo de la vivienda y las mascotas (perros, gatos, p4ja-
ros). Su contribucién como predisponente a las sibilancias es indudable,
pero otra cosa es la relacion con el asma bronquial verdadera. En este
caso el contacto con mascotas y las infecciones repetidas podrfan preve-
nir la respuesta inmune en el sentido alérgico (teorfa higiénica). De igual
forma, la lactancia artificial y la asistencia a la guarderia o parvulario
aumentarfan las habituales sibilancias relacionadas con las infecciones
virales, pero de alguna manera prevendrian el asma bronquial cuando se
estudia su prevalencia en edades posteriores, como el adolescente.

Todos los factores etiolégicos y coadyuvantes citados actian sobre
un aparato respiratorio con unas caracteristicas anatomofisiolégicas muy
peculiares:

Menor tamafio pulmonar y disminucion del didmetro de las vias aéreas
periféricas, con aumento de su resistencia al paso del flujo aéreo.

Aumento de la distensibilidad (elasticidad o compliancia) de 1a pared
toracica, que con igual facilidad se deprime por presién como se dilata
por la distensién pulmonar.

Disminucién de la musculatura lisa bronquial con mayor facilidad
para la fatiga muscular.

Insercién horizontal del diafragma en la parrilla costal, por lo que su
funci6n es menos potente como misculo respiratorio.

Hiperplasia de las glandulas mucosas con la consiguiente mayor secre-
cién de moco.

Ficil obstruccion de las vias aéreas del lactante, que afecta al deno-
minado flujo aéreo turbulento que es el encargado del “aclaramiento” y
filtraci6n de particulas extrafias. También es conocido el desplazamiento
distal del punto de igual presién (PIP), en el cual tiene lugar el colapso
de la via aérea.

Vagotonia o hiperreactividad. La vagotonia del lactante se relacio-
naba cldsicamente con tendencia al broncoespasmo. En la actualidad se
prefiere la consideracion de una posible hiperreactividad bronquial (HRB).
Esta existe en determinados casos de sibilancias recurrentes, muy espe-
cialmente en el asma bronquial, si bien puede demostrarse en otros pro-
cesos como las secuelas de bronquiolitis. Para algunos la HRB existiria
en todos los lactantes, pero de forma transitoria, mientras que en el asma
serfa duradera, debido a la inflamacion de las vias aéreas, las alteracio-
nes del epitelio, el fenémeno de la remodelacién bronquial y €l trastorno
anatémico y funcional de la musculatura bronquial.

Otros factores ambientales. A todo lo sefialado hay que afiadir que
las sibilancias del lactante predominan en las épocas de invierno y otofio,
son més frecuentes en el clima maritimo (zonas costeras) y en el medio
socioecondmico deficiente. Ademds de la asistencia temprana a la guar-
dera, jardin de infancia o parvulario, se favorecen por la convivencia con
hermanos mayores. En conjunto los factores ambientales, todos juntos y
presididos por humo del tabaco y otros, serian tan importantes como
los factores patogénicos enddgenos.

DIAGNOSTICO

En primer lugar serd un diagndstico clinico, que permitird deslin-
dar al grupo principal de lactantes con sibilancias precoces y transito-

rias. En ellos serd ficil comprobar el papel desencadenante de la infec-
cién virica respiratoria, ausencia de datos de alergia y, por el contrario,
tabaquismo familiar pre o postnatal. El primer brote no es raro que coin-
cida con la entrada en la guarderia o parvulario durante el otofio. En cam-
bio, las variaciones meteoroldgicas bruscas influyen menos que en los
nifios con asma (“nifios barémetro™). En este primer y m4s frecuente feno-
tipo la curva de crecimiento pondoestatural no se afecta, lo que habla
en contra de causas organicas graves.

En el segundo grupo de sibilancias prolongadas hasta los 5-6 afios,
las circunstancia clinicas son similares, pero de curso m4s persistente.

En las sibilancias tardias y persistentes con atopia, es decir, el asma
bronquial infantil, la historia familiar de asma y alergia suele ser positiva
y el lactante puede presentar urticaria, eccema, rinitis o intolerancia ali-
mentaria, que denotan la evolucién progresiva de la patologia alérgica.

La enumeracion previa de los numerosos factores etiol6gicos de las
sibilancias relacionadas con factores especificos puede encontrar su reflejo
en el diagnéstico clinico, como pueden ser los hallazgos en la piel (sudor
salado en la fibrosis quistica, angioma cutineo coincidiendo con heman-
gioma mediastinico, palidez anémica en el reflujo gastroesofagico, etc.).
Para el clinico que se detenga en la auscultacién se puede recordar que
los estertores crepitantes hablan a favor de displasia broncopulmonar,
edema pulmonar o neumonia.

Del mismo modo, las numerosas causas indicadas obligarian a un diag-
néstico diferencial muy amplio. Se insistira s6lo en los casos de mayor inte-
1és practico: a) dificultad respiratoria por patologia de vias respiratorias
altas, sin producir obligadamente sibilancia paro si posible retraccién tora-
cica. El diagnéstico serd de rinitis, adenoiditis o faringoamigdalitis. b) Dis-
trés respiratorio por obstruccién de vias respiratorias medias. Es el caso de
la laringotraqueobroncomalacia, la laringotraqueobronquitis, fistula tra-
queoesofigica o anillo vascular. ¢} Numerosos trastornos con afectacién
de las vias respiratorias bajas, en los que pueden existir sibilancias, segiin
se indicé. En la primera crisis lo fundamental es distinguir si se trata de una
bronquiolitis o no. Se tendré en cuenta su cardcter estacional, a veces epi-
démico (en invierno, pero también en primavera), su mixima gravedad en
el lactante de 1 a 3 meses y siempre menor de 2 afios, la intensa insufla-
cién pulmonar con hipoxemia y posible hipercapnia, alteraciones radiol6-
gicas (retencion aérea y atelectasias segmentarias) v, en fin, la deteccién
viral. Es sabido que, después de la bronquiolitis por VRS y otros virus, es
alta la recurrencia de sibilancias, aunque no existan factores agravantes.

También debe ser indicado el diagndstico diferencial con la fibrosis
quistica, tuberculosis, edema pulmonar, neumonia y las inmunodefi-
ciencias. Si hay datos suficientes para sospechar asma bronguial infan-
til precoz como es la historia de alergia en la familia o en el propio nifio,
o la repeticién de las crisis, se debe poner en marcha el estudio alergo-
16gico correspondiente empezando por la IgE sérica para seguir con las
pruebas cutdneas. La diferenciacion con la bronquitis es muy dificil y, en
parte, s6lo conceptual. En el lactante mayor o preescolar cabe distin-
guir la bronquitis aguda como un proceso con tos dominante, primero
seca y luego himeda, dando en la auscultacién predominio de roncus y
sibilancias. Puede ir precedida por infeccién rinofaringea y predomina
en el invierno. Suele ser debida a virus con infecci6n bacteriana secun-
daria. La afectacion del estado general es mayor y la evolucién, mas lenta,
de 1 a 3 semanas. En el caso de sibilancias por discinesia ciliar, un dato
llamativo es la afectaci6n 6tica cuando no el tipico sindrome de Karta-
gener. Las sibilancias relacionadas con una cardiopatia congénita no
mejoran con los broncodilatadores; el soplo cardiaco suele ser evidente,
la radiograffa mostrard anomalias de la silueta cardiaca y el diagndstico
se confirma por la ecocardiografia. En el reflujo gastroesofdgico, las sibi-
lancias pueden ser agravadas por los broncodilatadores.

En suma, de todo el diagndstico diferencial, el pediatra debe subra-
yar la trascendencia de reconocer la bronquiolitis en una primera crisis
y descartar el asma bronquial cuando el lactante o parvulo ha presentado
mas de 3 crisis de sibilancias.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS DE DIAGNOSTICO

Radiologia. Ante la situacién habitual de sibilancias precoces y
transitorias del lactante, una vez catalogado correctamente el caso,



pocas pruebas diagnésticas hay que afiadir. En la primera crisis intensa
y si las recaidas son frecuentes, mds de dos al afio y se consideran de
gran intensidad, es necesario afianzar la posicién diagnéstica y soli-
citar algunos exdmenes complementarios, que a menudo suelen ser
reclamados por la familia ansiosa, que es frecuente. Es 16gico comen-
zar por la radiografia de térax, APy de perfil. En el lactante tipico ape-
nas mostrara otra cosa que la insuflacién pulmonar, comprobando su
intensidad, si bien el grado de atrapamiento aéreo no guarda rela-
cién estrecha con el riesgo de asma. Descartara diversas entidades cli-
nicas citadas en el diagnéstico diferencial, desde las intensas altera-
ciones en la FQ, una adenopatia tuberculosa o una masa mediastinica,
hasta la atelectasia segmentaria de la bronquiolitis, pasando por las
imégenes propias de un quiste, una malformacién adenomatoide qufs-
tica, un enfisema lobar o una cardiopatia congénita, como se ha dicho.
Sin embargo, no hay diferencia notoria entre una radiografia de una
sibilancia transitoria o persistente y la propia del asma bronquial no
complicada. En casos concretos de sospecha clinica de una determi-
nada etiologfa especifica el diagndstico por imagen puede requerir una
TC con signos propios de bronconeumopatias especificas, ecografia
0 RM para afecciones de origen cardiovascular. En resumen, el lac-
tante con un episodio de sibilancias sin gravedad no necesita habi-
tualmente una radiografia.

Laboratorio. La segunda ayuda se suele solicitar al laboratorio. No
hay que ser remisos en la practica ambulatoria ya que, si el lactante
acude a un servicio de urgencias, es muy posible que se solicite un semo-
grama e incluso un perfil bioquimico para descartar trastornos respi-
ratorios metabdlicos o téxicos, como la acidosis o la intoxicacién sali-
cilica. La leucocitosis y linfocitosis lo mds probable es que sean
inespecificas o fisiolégicas, si bien una linfocitosis acentuada seria indi-
cio de infeccién pertisica, de baja incidencia en nuestro medio. La lin-
fopenia puede poner en aviso sobre una inmunodeficiencia, lo mismo
que la eosinofilia, aunque ésta es ms frecuente en caso de alergia o de
parasitosis intestinal. Se puede aprovechar la extraccion de sangre para
determinar la protefna C reactiva, que apoyaria la existencia de infec-
cién bacteriana con las reservas conocidas. Mds fécil es la deteccicn de
infeccién viral en el moco nasal, con pruebas rapidas, la més segura de
tipo PCR, la mas fécil inmunofluorescencia o inmunocromatografia de
membrana. Los resultados son claros para VRS, menos para influenza
y adenovirus. Mientras los rinovirus necesitan un cultivo para el ais-
lamiento viral. La PCR-transcriptasa reversa también permite aislar en
el moco nasofaringeo los virus influenza y metaneumovirus, ademas
del VRS.

Cuando las crisis son repetidas o prolongadas, en primer lugar debe
efectuarse un test del sudor para descartar FQ. A partir de los 6 meses
de edad, es interesante valorar las inmunoglobulinas séricas. Destaca
en el lactante con sibilancias el valor de la IgE sérica total y especifica
con los métodos de cribado que s6lo requieren una minima cantidad de
sangre, como el Phadiatop infantil y otros. Las pruebas cutdneas con
neumoalergenos y alimentos se aconsejardn cuando la historia clinica
y las pruebas analiticas orienten hacia un trastorno alérgico. El resul-
tado positivo apoya la existencia de hipersensibilidad inmune y el
comienzo probable del asma bronquial infantil. Es més costosa pero
mds exacta que la técnica basada en anticuerpos IgG. El déficit de IgA
es frecuente, favoreciendo las infecciones respiratorias de repeticién.
En caso de infecciones mds graves en otras localizaciones, habrd que
realizar un estudio de la inmunidad mas completo, pero esto es la excep-
cién.

La proteina catiénica de los eosinéfilos en el suero sanguino se puede
incluir entre las pruebas que seleccionan al grupo de nifios que tendrdn
sibilancias repetidas, al menos hasta los 5 afios, después de una infeccién
por virus VRS. Con la misma finalidad se propone la deteccién del CD-
14 soluble sérico, con la finalidad de detectar lo mejor posible a los pacien-
tes candidatos a desarrollar un asma bronquial, de modo que se puedan
aplicar pronto los recursos preventivos y terapéuticos.

El estudio de la inflamacidn es muy atractivo, pero suele estar reser-
vado a la investigacion y pacientes complejos. En toda sibilancia, incluso
en ausencia de alergia, es posible un proceso inflamatorio en las vias res-
piratorias distales, con presencia de neutréfilos, eosinéfilos y leucotrie-
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nos. Se puede confirmar, mediante lavado broncoalveolar o de manera
indirecta, midiendo el dxido nitrico espirado. La confirmacion durante
una crisis grave de la posible hipoxemia, acidosis o hiponatremia, requiere
la préctica de oximetria de pulso, ionograma y gasometria. Suele tratarse
de lactantes afectos de bronquiolitis.

Exploracion funcional respiratoria. En todo nifio con sibilancias
existen alguna de las alteraciones funcionales respiratorias sefialadas a
propésito de la etiopatogenia, empezando por la mayor resistencia al
flujo aéreo en las vias respiratorias bajas. La alta prevalencia de las sibi-
lancias y el riesgo de evolucionar hacia el asma bronquial ha estimulado
la puesta a punto de métodos de exploracion funcional apropiados para
lactantes y parvulos no colaboradores. La compresién tordcica répida
utiliza un chaleco inflable para transmitir una presién en el térax, de
forma rapida, coincidiendo con el final de la inspiracién. Esta maniobra
de espiracion forzada sélo parcial se puede practicar en menores de 3
afios, sometidos a sedacién. El dato mds interesante obtenido asi es el
flujo maximo de capacidad residual funcional (Vmax FRC). Un per-
feccionamiento suponen las “maniobras espiratorias forzadas a partir de
volimenes elevados”, pero su difusién resulta todavia escasa. No existe
indicacion en el paciente afecto de sibilancias de la técnica de “defla-
cion forzada”, en la que se produce una presién negativa. Cuando el nifio
empieza a colaborar y la evolucién preocupe por su larga persistencia
es conveniente la determinacidn del flujo espiratorio mdximo (PEF) y
el flujo espiratorio en el primer segundo (FEV,), posibles en la misma
consulta. Sin embargo, cuando se comparan las escalas de puntuacién
clinica y los estudios funcionales no hay grandes diferencias, tanto en
situacién basal como después de administrar broncodilatadores. Para
mds datos v. cap. 16.2.

Para la deteccion de la hiperreactividad bronquial 1a prueba mas
difundida sigue siendo la inhalacién de metacolina, practicada a partir
de los 6 afios de edad. Su positividad (sibilancias, variacién de la pul-
sioximetria y del FEV)) es propia de los pacientes que evolucionan hacia
asma, pero en el grupo de sibilancias transitorias est4 en limites nor-
males. Por tanto no es necesaria, teniendo en cuenta las dificultades del
método. Lo mismo cabe decir del broncoespasmo inducido por el ejer-
cicio.

Pruebas cutdneas para neumoalergenos y alimentos se aconseja-
rdn, segiin se dijo, cuando la historia clinica y 1as pruebas analiticas orien-
ten hacia un trastorno alérgico.

Pruebas etiologicas. Se solicitardn de acuerdo con la causa patolé-
gica presumible. En los casos habituales un ejemplo seria el citado estu-
dio de virus nasofaringeos. En pacientes complejos y especificos el aba-
nico de pruebas es muy amplio, como pueden ser la pH-metria si se
sospecha reflujo gastroesofigico, prueba tuberculinica ante la posibili-
dad de tuberculosis, test del sudor para la fibrosis quistica o la endosco-
pia para un cuerpo extrafio.

TRATAMIENTO

Considerard en primer lugar lo que se debe hacer en la situacion mas
frecuente del lactante o parvulo con el cuadro de sibilancias recurrentes
o transitorias. Aunque teéricamente podria contemplarse terapéutica sin-
tomatica, patogénica o etioldgica, la realidad es que existen pocos recur-
sos ttiles y que la primera consideracion es no caer en un exceso de medi-
cacién, como ocurre en la prictica. En resumen, debe considerarse, de
una parte, el tratamiento de la fase aguda (episodio agudo) y la fase inter-
crisis, con el fin de evitar nuevas recaidas o retrasar la evolucién hacia
el asma.

Tratamiento de la crisis aguda de sibilancias

Broncodilatadores. Son el primer recurso y a veces el inico nece-
sario. Su empleo ambulatorio parece que ha disminuido los ingresos hos-
pitalarios del lactante con sibilancias. Se pueden utilizar la terbutalina,
salbutamol o el bromuro de ipratropio, por no més de tres dias. La via
mds eficaz es la inhalatoria, una cdmara de inhalacién adecuada para la
edad. En crisis sucesivas la familia tendrd a mano el broncodilatador que
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dio mejor resultado. Para terbutalina y salbutamol hay preparados por via
oral, ttiles en los casos mds leves o cuando haya mejorado la crisis. Se
vuelve a preconizar la adrenalina o epinefrina por inhalacion, sobre todo
cuando el diagnéstico de bronquiolitis sea el més posible. Es un nuevo
motivo de reflexion ya que era el medicamento administrado en el asma
del adulto mediante nebulizadores rudimentarios hacia los afios 1930 y
1940 del siglo XX.

Antiinflamatorios. En los casos més graves o resistentes a los bron-
codilatadores, estd indicada la corticoterapia. Puede realizarse por via
oral sin efectos secundarios si se dosifica correctamente, administrando
dexametasona o prednisolona por via oral cada 12 horas durante 3 dfas,
aunque a veces puede ser suficiente una o dos dosis. No existen traba-
jos que demuestren de forma evidente la eficacia de los corticoides inha-
lados en el tratamiento de la crisis aguda.

Antibidticos. Tienen en principio pocas indicaciones, pero en la préc-
tica son sobrevalorados, ante el riesgo de que intervenga un microorga-
nismo sensible como Chlamydia o Mycoplasma o para cubrir una posi-
ble sobreinfeccién bacteriana. Por su comodidad y espectro bacteriano
destaca el empleo de azitromicina, seguida de claritromicina y amoxi-
cilina-clavuldnico. La quimioterapia antiviral, seglin es sabido, queda
reducida por ahora a la ribavirina, indicada en lactantes con bronquioli-
tis de alto riesgo.

Medicacion complementaria y post-crisis. Son numerosas las posi-
bilidades pero dudosos los resultados. De los antitusivos se puede con-
siderar el dextrometorfano (1 mg/kg/dia) en casos de tos rebelde que difi-
culte el suefio o la alimentacién (tos emetizante), aunque siempre se
utilizaran con precaucion ya que la inhibicion del reflejo tusigeno podria
retener secreciones, favoreciendo la sobreinfeccion bacteriana. En el
grupo de los mucoliticos destacan acetilcisteina, carbocisteina y ambro-
xol. Dado que los efectos adversos son escasos pueden utilizarse recor-
dando el importante efecto placebo. La bromhexina es un fluidificante
y expectorante que se puede administrar al lactante en la fase de regre-
si6n de la sibilancia. Si hay fiebre, el antitérmico mas utilizado en estos
pacientes es el paracetamol. El ibuprofeno afiadirfa su potencial accién
antiinflamatoria, si bien se ha sefialado algin reparo cuando se sospecha
predisposicion alérgica.

Tratamiento no farmacoldgico. Por orden de importancia se pue-
den considerar las siguientes medidas terapéuticas: 1) suficiente inges-
tién de liquidos para mantener una buena hidratacién, recurriendo a la
sonda nasogdstrica en casos graves; 2) fisioterapia respiratoria mediante
cambio frecuente de la posicién del nifio, percusiones suaves, claping o
vibraciones, posible masaje toracoabdominal y posicion de semisentado
de unos 30 grados; 3) ambiente fresco y himedo mediante un humidifi-
cador, que produce indudable sensacién de confort en el nifio, sin olvi-
dar que el aire fresco alivia también, posiblemente por vasoconstric-
ci6n en la mucosa respiratoria (efecto més evidente en el caso de laringitis);
4) higiene ambiental, evitando el humo del tabaco pero también otros
humos y cualquier irritante; 5) tranquilizar a la familia y al paciente, con
la presencia del pediatra y sus instrucciones.

PREVENCION

En la mayoria de los nifios con sibilancias el cuadro cede alos 3 §
5 aflos sin secuelas y sin necesidad de un plan preventivo estricto, pero
existen estudios que insisten en el riesgo de evolucidn hacia el asma. Por
tanto, la prevencién deberia realizarse a partir de la tercera crisis, a fin
de evitar la inflamacion alérgica respiratoria, el remodelado bronquial
y la hiperreactividad. De todo lo expuesto es facil deducir la necesidad
de individualizar el protocolo diagndstico y el plan preventivo o tera-
péutico en cada caso. Las normas se pueden deducir a través de los fac-
tores etiopatogénicos y en parte coinciden con las medidas terapéuti-
cas. En sintesis se pueden tomar en consideracion:

a) Alimentacion correcta defendiendo en lo posible la lactancia
materna, la presencia de antioxidantes (vitaminas E y C) sin olvidar el

hierro, una eventual dieta hipoalergénica o la propia de un reflujo gas-
troesofdgico.

b) Cuidados ambientales, insistiendo en la eliminacién de humos y
otros contaminantes y asistencia tardia a la guarderfa o parvulario; reduc-
cién de alergenos ambientales habituales, extremando la limpieza del
domicilio, evitando exceso de adornos, juguetes u otros elementos que
acumulen polvo en el dormitorio, eliminando zonas himedas (hongos),
entro otras medidas.

¢) Prevencion de las infecciones viricas, evitando el contacto con
otros nifios y adultos con infecciones respiratorias en los casos habitua-
les, mientras en los lactantes con riesgo de bronquiolitis grave estd indi-
cada la inmunoglobulina especifica anti-VRS o el anticuerpo monoclo-
nal (palivizumab).

d) Cuando la probabilidad de que se esté ante el inicio de asma alér-
gica (antecedentes familiares, eccema u otros procesos alérgicos en el
mismo nifio) tratard de prevenirse la progresion. En primer lugar, a par-
tir de los 6 meses, con antileucotrienos (montelukast: 4 mg/dia, en forma
de granulado), exentos de efectos adversos destacados. Si las crisis son
repetidas, prolongadas o graves, estan indicados los corticoides inhala-
dos, budesonida o fluticasona, a dosis que no deben sobrepasar los 400
pg/dia y los 200 pg/dia, respectivamente, aunque debe iniciarse siempre
por una dosis muy inferior, ya que los efectos sobre el crecimiento y el
¢je HHS son posibles.

¢) Los beta-miméticos de larga duracién (salmeterol, formoterol) no
estdn indicados en los menores de 5 afios.

f) Los antihistaminicos que se usan en caso de rinitis o0 eccema deben
manejarse con precaucion, ya que los de primera y segunda generacio-
nes pueden afectar al sensorio y producir sequedad de mucosas. Entre
ellos, la cetirizina interesarfa tal vez como medicaci6n preventiva en niflos
con terreno alérgico (eccema atépico).

g) El papel de la cirugia queda limitado a la consideracién de la ade-
noidectomia en casos asociados a apnea obstructiva del suefio o con
otitis recidivante resistente a otros recursos. Excepcionalmente, un sin-
drome de sibilancias puede ser ocasionado por trastornos que requieran
solucién quirdrgica como un quiste broncégeno o una forma grave de
enfermedad por reflujo gastroesofagico.
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16.12 Asma bronquial infantil

F. Mufioz-Lépez, M. Cruz-Herndndez

En la edad infantil, el asma se presenta con ciertas caracteristicas dife-
renciales. Su origen esté relacionado con la predisposicién atépica, faci-
litando la reaccién inmunolégica causada por alergenos y, junto a ella, la
inflamaci6n, en parte debida a la accién de irritantes exdgenos, pero tam-
bién por los alergenos. En los primeros afios de la vida, las crisis de difi-
cultad respiratoria estan facilitadas por caracteristicas fisiologicas, como
son la vagotonia del lactante vy la estrechez de la las vias respiratorias, asi
como la mayor facilidad para padecer infecciones respiratorias, por la
inmadurez inmunitaria. La mayoria de las estadisticas sefialan en los pai-
ses occidentales una incidencia de asma bronquial en la edad pedidtrica
entre el 5,4 y 7,6% de todos los nifios y adolescentes, con un aumento
creciente. En 1994 se constaté en Espafia una incidencia del 6,4%, con
diferencias entre las distintas zonas geograficas, aunque en los ultimos
afios se observa un aumento de la incidencia del asma al menos en los
paises desarrollados. En Espaiia, por el estudio ISAAC, se ha constatado
un aumento de la prevalencia entre los afios 1994 y 2003 en los nifios de
6-7 afios, del 7 al 10,7% en los varones y del 5,3 al 8,2% en las nifias,
pero no se ha demostrado incremento en los nifios entre 12-13 afios. El
asma del adulto tiene a menudo su origen en la infancia, aunque la valo-
raci6n de la persistencia no siempre es facil, variando entre los estudios.
En una reciente publicacién, Limb estima una persistencia del 85% aun-
que en su mayorfa las manifestaciones de la enfermedad son minimas y
esporddicas (asma leve o intermitente). En cuanto a la morbilidad, valo-
rada por las ausencias escolares, es elevada: en los nifios con asma grave
suponen faltas de 40 dias por curso. Las cifras de mortalidad son bajas
en la mayoria de las estadisticas, siendo raros los casos de muerte por
asma en nifios menores de 15 afios, aunque algunos autores sefialan una
tendencia a aumentar (hasta 0,2 nifios asmaticos muertos por 100.000
habitantes), lo mismo que la gravedad de la enfermedad y la necesidad
de hospitalizacion (48/100.000 habitantes en 1965, hasta 263/100.000 en
la década de los 1980). Algunos rasgos peculiares, etiopatogénicos, cli-
nicos, diagngsticos, terapéuticos y prondsticos, permiten afirmar que
no se trata del “asma en el nifio”, sino del “asma infantil”.

DEFINICION

El asma bronquial se manifiesta por crisis de disnea de diversa inten-
sidad, con la particularidad de ser reversibles y recidivantes. En la base
etiolégica, en la mayoria de los casos en la infancia (75-80%), se puede
encontrar la predisposicidn atdpica, que se manifiesta por el aumento de
la inmunoglobulina E (IgE) sérica, que se comporta como un anticuerpo
especifico (reagina) frente a alergenos que penetran por via respiratoria.
El mecanismo patogénico estriba en la existencia de una mayor facilidad
para la constriccién del musculo liso bronquial (broncolabilidad o hiper-
reactividad bronquial), que tiene lugar o aumenta como consecuencia de
la reaccion inflamatoria que afecta a la mucosa del 4rbol respiratorio,

por la accién de irritantes exdgenos o de los propios alergenos. En la
actualidad, domina el concepto del asma como enfermedad inflamatoria
de las vias aéreas, pero la broncolabilidad sigue teniendo un papel en la
patogenia. La sobreproduccién de IgE tiene lugar como respuesta a esti-
mulos antigénicos de elementos ambientales, normalmente bien tolera-
dos por nifios no atdpicos, que en este caso se comportan como alerge-
nos (p6lenes, hongos, dcaros). Recientemente, la Academia Europea de
Alergologia (EAACI) la ha denominado asma alérgica o asma mediada
por IgE, que equivale a lo que con anterioridad se llamaba asma extrin-
seca. Pero hay otros pacientes que, no siendo atdpicos, igualmente pre-
sentan crisis de disnea de parecidas caracteristicas, en respuesta, ante
todo, a la infeccién o al ejercicio, pero también por la ingesta de aspirina
y otros medicamentos, especialmente antiinflamatorios, para lo que se
propone la denominacién de asma no alérgica en lugar de asma intrin-
seca como se la conocia.

PATOGENIA

En el establecimiento del asma intervienen, por un lado, factores pre-
disponentes endégenos que determinan la personalidad alérgica o asma-
tica y, por otra parte, los causantes directos de las crisis, sean desenca-
denantes inespecificos (ambientales) o especificos (alergenos).

Factores predisponentes

Genética. En el 70% de los casos existen antecedentes de familiares
afectos de diversas enfermedades alérgicas, apoyando el papel de la heren-
cia, no en cuanto a padecer asma, sino como predisposicion alérgica.
La predisposicion alérgica o atdpica es un defecto poligénico en el que
intervienen genes de diversos cromosomas entre los que destacan el 5q31-
q33 (produccién de IL-4 e influencia en la reactividad bronquial), el
12q14-q24.23, el 6p21.1-p23, y otros, siendo mds dudosa la participa-
cién del par 13q que, en un principio, pareci6 el mas implicado.

Sexo. Predomina en los varones: entre nosotros el 63% son varones,
sobre un 37% en nifias. Hacia la pubertad desaparece esa diferencia, invir-
tiéndose en el adulto.

Edad. Comienza en la mayoria de los casos entre el segundo y cuarto
afios (Fig. 16.12.1). Entre el primero y segundo afios, los lactantes pade-
cen crisis de disnea o respiracion silbante, que no corresponden a crisis
de asma.

Factores enddgenos

Atopia. La IgE tiene unas funciones fisiolégicas no totalmente cono-
cidas, aunque es indudable su intervencién en la defensa antiparasita-
ria. Su produccién esta regulada por mecanismos mds complejds que los
de las demds inmunoglobulinas. En los linfocitos T cooperadores (Th) se
distingue la subclase Th1, productora de interferén gamma (IFNY), y la
Th2, que produce interleucinas 4 y 5 (IL-4) (IL-5). La IL-4 provoca la
produccién de IgE por los linfocitos B especificos, mientras que la IL-5
se comporta como quimiotictica para los eosinéfilos. Por el contrario, el
IFNy suprime la accién de los linfocitos Th2, reduciendo la produccién
de IgE. De ahi que la produccién de esta inmunoglobulina dependa del
equilibrio entre los linfocitos Th1 y Th2. La IgE se acopla por recepto-
res especificos a las células cebadas, representadas por los baséfilos
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circulantes y por los mastocitos, que se encuentran abundantemente en
diversos 6rganos: piel, bronquios, mucosa digestiva. La unién de una
molécula de la proteina antigénica procedente del alergeno (polen, dcaro,
etc.) sobre dos moléculas de IgE da lugar a la liberacién, por parte de los
mastocitos, de una serie de sustancias, que se conocen como mediadores
de la reaccion alérgica. Unas son preformadas, como la histamina y la
triptasa; otras proceden del metabolismo del 4cido araquidénico, de la
membrana celular, principalmente los cisteinil-leucotrienos LTC4, LTE4
y LTD4 (antes conocidos como sustancias de reaccién lenta: SRL-A),
prostaglandinas, tromboxanos, etc. Entre los mediadores existen diver-
$0s quimiotdcticos que atraen a los eosindfilos a la mucosa bronquial,
donde ejercen una accién nociva, mediante diversas enzimas proteoliti-
cas (proteina mayor bésica, protefna catidnica), que lesionan las células
del epitelio y asf contribuyen a la agravacion de la crisis asmatica en su
fase tardia. Los mastocitos también tienen receptores colinérgicos y beta-
adrenérgicos. El musculo liso bronquial posee receptores para los diver-
sos mediadores citados, ademds de otros especificos sobre los que actian
los mediadores colinérgicos (broncoconstrictores) y adrenérgicos: B,
(broncodilatador) y o (constrictor). Se han conocido diversas mutacio-
nes en los codones que intervienen en la produccién de los receptores -
adrenérgicos (16: Arg—Gly; 27: GlIn—Glu; 164: Thr—Ile), que parecen
responsables de su alteracion funcional.

Broncolabilidad ¢ inflamacién. El tono del misculo liso se man-
tiene sobre todo por la accién del vago y su mediador quimico, la ace-
tilcolina, que tiene actividad broncoconstrictora. El sistema simpético y
el mediador adrenérgico son broncodilatadores. Los estimulos colinér-
gicos se reciben a nivel del propio arbol traqueobronquial, donde hay
receptores especificos, dando lugar a determinados reflejos, que se trans-
miten a través de fibras aferentes hasta el bulbo y, por vias eferentes,
desde el bulbo a formaciones ganglionares situadas en la pared bron-
quial; desde estos ganglios parten finas fibras que se ramifican por todo
el masculo liso. La actividad broncodilatadora adrenérgica es menos
acusada. La via nerviosa simpdtica tiene una estructura distinta a la para-
simpdtica, las fibras preganglionares son cortas y las postganglionares,
largas, habiéndose demostrado su contacto con los capilares bronquia-
les, pero es dudoso que se encuentren en contacto con el miisculo liso.
La adrenalina llega, sobre todo por via hemdtica, después de su pro-
duccién en la médula suprarrenal. En el midsculo liso bronquial estdn los
citados receptores B-adrenérgicos denominados 3, en contraposicién a
los 1, de accién cardiotrpica. Los estimulos sobre los receptores P
dan lugar a broncodilatacién. En ambos sistemas orgénicos hay también
receptores O-adrenérgicos, cuyo estimulo en el drbol bronquial da lugar
a broncoconstriccién. La adrenalina actda simultdneamente sobre recep-
tores alfa y beta. En el asmdtico existe un predominio de la actividad
colinérgica (hiperreactividad bronquial), posiblemente por alteracién de
los receptores B;-adrenérgicos. En el nifio normal el estimulo de los
Ba-receptores (cuyo sustrato celular es la adenilciclasa: primer mensa-
jero) da lugar al aumento de AMP-ciclico intracelular (segundo mensa-
jero) manteniendo un aceptable grado de dilatacién bronquial. Al fallar
la transmision del estimulo, a nivel intracelular se produce el desequili-
brio AMP-c con su antagénico el GMP-c con el consiguiente predomi-
nio broncoconstrictor, Este defecto congénito de los ,-receptores es

el sustrato de la hiperreactividad bronquial primaria que, en diverso
grado, puede ser familiar.

Destaca el papel del proceso inflamatorio en el establecimiento del
asma, al producir la hiperreactividad bronquial secundaria: los distintos
agentes quimiotdcticos que se liberan en la reaccion alérgica (para eosi-
néfilos, neutréfilos y plaquetas) hacen que esas células estén presentes y
ejerzan su actividad, que se traduce en una reaccién inflamatoria, con
destruccion del epitelio bronquial, lo que deja desprotegidas las termi-
naciones nerviosas vagales. De este modo reciben estimulos que, en defi-
nitiva, se traducen por una mayor broncoconstriccion.

Psiquismo. El nifio asmético tiene una psicologia especial: por un
lado, puede considerarse como primitiva y predisponente; en buena
medida, también es secundaria al padecimiento de una enfermedad cré-
nica. Se cita la inteligencia superior en los test psicométricos verbales,
la agresividad latente y la conducta con diversos matices diferenciales.
Estos rasgos tienen menos importancia cuanto menor es la edad del
paciente pero, pasada la primera infancia, se suele hacer evidente muchas
veces el llamado caricter asmatico o personalidad asmdtica infantil, en
la que se afiade 1a ansiedad, tanto del nifio, como de la familia, la falta de
confianza en si mismo v, a la larga, mal rendimiento escolar, tensién emo-
cional, fijacion a la madre y tendencia a reprimir los impulsos. Muchos
clinicos encuentran més bien rasgos de alteracion psicolégica secun-
daria a la enfermedad, haciéndose progresivamente mds evidente: en las
fases iniciales, los nifios suelen ser mas bien agresivos, insociales, albo-
rotadores pero, si la enfermedad evoluciona mal (la conducta psicolégica
tiene cierto valor prondstico), se hacen reprimidos, introvertidos, inse-
guros, con sintomas de ansiedad y angustia. A veces se observa tam-
bién que el nifio asmdtico siente la necesidad de llamar la atencién de las
personas que le rodean, concretamente de la madre o de la persona en
quien la simboliza, y se comportan como si tuviesen mds necesidad de
carifio que el nifio normal. Si “todo nifio con una enfermedad crénica
es un factor neurotizante familiar”, también las reacciones psicoldgicas
de ansiedad, sobreproteccién, rechazo y culpabilidad, son nocivas para
la evolucidn del asma infantil. Los estudios bioldgicos han demostrado
que los estados de estrés, actuando a nivel cortical o consciente, modi-
fican la fisiologifa y pueden influir en el curso de los procesos patoldgi-
cos, a través de modificaciones de las neurohormonas y neurotransmisores,
que, a su vez, modifican la respuesta del sistema inmune, desencade-
nando, por ejemplo, diversas enfermedades inmunoalérgicas lo mismo
que, en otras ocasiones una inmunodepresion.

Sistema endocrino. Su participacion justificaria el cambio evolu-
tivo en la edad puberal (mejorfa y mds rara agravacion) y el recrudeci-
miento o aparicién de crisis en determinados momentos de la actividad
de las glandulas de secrecién interna (menstruacion).

Caracteristicas anatomofuncionales. El aparato respiratorio en el
nifio tiene unas especiales caracteristicas que favorecen la broncoobs-
truccidn, pudiendo estar exagerada en el asmatico (véase cap. 16.1y
16.11).

FACTORES AMBIENTALES

Desencadenantes inespecificos

Infeccion. Una de las manifestaciones mds frecuentes de la defi-
ciencia aislada de IgA es, precisamente, el asma. También son conocidos
los trastornos inmunes en los pacientes alérgicos, que afectan, tanto a la
inmunidad local, como a la fagocitosis, a la inmunidad celular especffica
o a la defensa humoral. Por todo ello, no debe extrafiar que una de las
caracteristicas clinicas de los pacientes alérgicos sea la mayor frecuen-
cia de las infecciones respiratorias. Es més discutido el papel de la infec-
cién en el origen, desencadenamiento o mantenimiento del asma bron-
quial infantil. El papel de los virus parece destacado, sobre todo en lactantes
y parvulos, pero menos las infecciones bacterianas, con especial atencion
actual a Chlamydia pneumoniae. La sinusitis maxilar bacteriana (estrep-
tococo tipo A, estafilococo, Branhamella catarrhalis y Klebsiella pneu-
moniae) no participa directamente en la etiopatogenia del asma, pero es



causa de tos intensa, de predominio nocturno que, por un mecanismo
reflejo, puede aumentar la broncoconstriccién, de ahi que su curacién
repercuta favorablemente en los sintomas del asmdtico.

El asma se inicia en el lactante a veces tras suftir una infeccién por
el virus respiratorio sincitial, habiéndose detectado IgE especifica frente
al mismo. Otros virus causantes de cuadros de bronquiolitis pueden com-
portarse de manera similar, aunque no den lugar a reaginas especificas
frente a ellos, debido a diversos factores patogénicos: lesion del epitelio
respiratorio y la inflamacién, que dejan al descubierto terminaciones vaga-
les, lo que favorece su irritacion, y el consiguiente broncoespasmo o el
estfmulo inmunolégico (elevacion de IgE). La invasion de las células epi-
teliales por los virus causa la liberacion de una serie de citocinas (la
primera, el GM-CSF y, después, TEN, IL-6, IL-8, IL-11, entre otras), que
van a potenciar la reaccidén inflamatoria. En nifios mayores, son rinovi-
rus los desencadenantes de crisis de disnea en los asmaticos (hasta en un
50%).

Clima y estacion, El asma infantil tiene mas incidencia en las regio-
nes de clima hdmedo y, en igualdad de condiciones de humedad, en las
regiones mds frias y, sobre todo, en las préximas al mar. La enfermedad
suele experimentar cambios desfavorables en el paso de una estacion a
otra, sobre todo en primavera y otofio. Existen, asimismo, crisis de asma
predominantes en primavera, como en el asma por polen y otras, en el
otofio, como las relacionadas con dcaros y hongos.

Temperatura y cambios meteorolégicos. Ademds del frio, son fac-
tores favorecedores los cambios bruscos de temperatura, a través de meca-
nismos inespecificos, al motivar en el drbol respiratorio estados de edema
bronquial o reactivando procesos infecciosos de vias respiratorias altas.
En especial las modificaciones bruscas de presion atmosférica, humedad
ambiente y direccién e intensidad del viento, intervienen de forma des-
favorable.

Contarninacion atiostérica. Su papel es evidente sobre todo en las
grandes poblaciones industriales, pero también actiia en igual sentido la
vivienda con polvo, mala ventilacién, ciertas industrias o profesiones
caseras (mdquinas de tricotar, trabajos con pieles, peluquerias, tapice-
rias). No hay que olvidar la evidente accién nociva del humo del tabaco.

Sobreesfuerzo fisico. En algunos nifios actiia como desencadenante
destacado. Existe un asma inducida por ejercicio, que en ocasiones es la
iinica forma de manifestarse el proceso asmatico.

Reflujo gastroesofagico. Actda por un mecanismo reflejo, por esti-
mulo de receptores vagales en el tercio inferior del eséfago y, rara vez,
por aspiracién de contenido gastrico. Aparte del reflujo frecuente en el
lactante, algunos medicamentos broncodilatadores (beta-miméticos y teo-
filina) relajan el esfinter esofdgico y favorecen el reflujo, de ahi que haya
bajado su incidencia al no ser la teofilina medicamento de eleccién actual-
mente (véase cap. 15.12).

FACTORES ETIOLOGICOS. DESENCADENANTES
ESPECIFICOS

Como factores causales o desencadenantes especificos intervienen
una serie de elementos, bien conocidos en el caso del asma alérgica. Dado
que para que tenga lugar una sensibilizacién, es decir, la produccién de
reagina especifica frente al alergeno es necesario que haya un contacto
frecuente con el mismo, puede sefialarse una cierta cronologfa en el esta-
blecimiento de dicha sensibilidad. No es raro que sean las protefnas de
la leche de vaca las que primero sensibilicen al lactante; luego serdn los
dcaros, el epitelio de animales y los hongos; mas tarde, los pdlenes, dado
que la polinizacién de una determinada planta tiene lugar, por lo comiin,
durante un breve perfodo de tiempo cada afio, requiriéndose varias tem-
poradas para la sensibilizacion.

Alergenas por inhalacién. Son sustancias pulverulentas que estin
en suspension en el aire y penetran en el drbol respiratorio con los movi-
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mientos de inspiracién. El polvo de casa estd compuesto por multiples
elementos, como 4caros, hongos, residuos textiles, pélenes, restos de
msectos, epitelios y otros productos (orina, saliva) animales, etc., pero lo
mas destacado es la presencia de proteinas procedentes de los dcaros,
especialmente el Dermatophagoides pteronyssinus, parasito habitual de
las viviendas, abundando mds en dormitorios, colchones, alfombras,
moquetas y libros, ya que se alimenta de diversos productos biolGgicos,
como son las descamaciones humanas. Otro dcaro componente habitual
del polvo es el Dermatophagoides farinae, siendo més raro el Acarus siro
y otros dcaros de los cereales y harinas en depésito (Glyciphagus domes-
ticus, G. destructor, Tyrophagus putrecentiae, Blomia) a tener en cuenta
en pacientes que habitan en casas con humedad, en medio rural y en
climas muy calidos.

El polen que més interesa es el de las gramineas en sus muiltiples
especies, tanto de cultivo (trigo, avena) como silvestres (poa, espiguillas,
etc.) que, al tener la polinizacion de abril a agosto, son las responsables
de muchos casos de asma bronquial en primavera-verano, con especial
predominio en el centro de la Peninsula Ibérica. Hay otros pélenes de
especial importancia geografica, como el del olivo en Andalucia, o el de
parietaria en el rea mediterrdnea. En EE.UU. la polinosis estd dominada
por la ambrosia (ragweed) y, en los paises escandinavos, por el abedul.

Los hongos (mohos) son importantes en zonas hiimedas, predomi-
nando Alternaria, Cladosporium, Aspergillus, Penicillium y Mucor.

Los productos procedentes de animales domésticos comprenden epi-
telios de mamiferos: gato, perro, caballo o conejo. De estos animales tam-
bién otros productos pueden sensibilizar, como la saliva o la orina. Ani-
males domésticos no siempre valorados son los ratones, ratas y cucarachas.
Con menos frecuencia se encuentra sensibilizacién a plumas de aves,
pero hay que tener presente que los cojines y colchones de plumas sue-
len estar parasitados por dcaros y que las deyecciones de los pdjaros
son muy sensibilizantes, motivando alveolitis extrinseca mediada por
IgG, aparte la difusion con el aire a distancia de sus posibles agentes
infecciosos.

Las sustancias pulverulentas especiales también deben ser tenidas
en cuenta, por ejemplo, la harina o sus parésitos (dcaros, hongos). Hay
que distinguir la verdadera hipersensibilidad inmunoldgica de la accion
de cuerpo extrafio con posible bronconeumopatia granulomatosa.

Alergenos por ingestion. Incluyen alimentos (trofoalergenos) y medi-
camentos. Su papel es mds discutido en algunas crisis de broncopatia
(respiracion silbante y dificultad respiratoria mds o menos marcada). Seria
el mismo fendmeno que ocurre en otras mucosas (bucal, conjuntival).
Solamente la leche parece dar lugar a la sensibilizaci6n traqueobronquial,
originando crisis de asma: debe pensarse en la alergia a la leche ante un
cuadro de asma de etiologfa desconocida pero, en la experiencia de los
autores, no llega al 6% de los casos. La alergia a la leche se manifiesta
también en el aparato respiratorio como “sindrome de Heiner” causado
por la aspiracion de la leche, o cuadros mds atipicos de “hemosiderosis
pulmonar” (véase cap. 16.16).

Los medicamentos excepcionalmente motivan el asma de forma pri-
mitiva, siendo mds frecuente que el nifio asmatico se sensibilice al cabo
del tiempo, lo mismo que puede ir aumentando la sensibilidad a diver-
sos alergenos, hasta constituir en los casos mds crénicos e inveterados el
asma dependiente de muiltiples alergenos. En este sentido, parece demos-
trado que las infecciones cronicas o repetidas de vias respiratorias altas
favorecen la sensibilizacién secundaria frente al polen, hongos o medi-
camentos.

Como resumen de la etiopatogenia, el asma es un sindrome multi-
factorial: por una parte, actiia la predisposicién condicionada por diver-
sos factores endégenos. Por otra, los factores ex6genos desencadenan la
crisis; de ellos, unos son inespecificos, actuando sobre los receptores tra-
queobronquiales (colinérgicos), otros son especificos o sustancias que se
comportan como alergenos, desencadenando la reaccién antigeno-anti-
cuerpo en el érgano de choque, constituido por las partes inferiores del
sistema bronquial. Allf motivan la liberacion de los mediadores biogui-
micos, provocando, en una primera fase (histamina, triptasa), el espasmo
de las musculaturas bronquial y bronquiolar, la tumefaccién de la mucosa,
la hipersecrecién de moco; en una segunda fase intervienen los leuco-
trienos, procedentes del metabolismo del 4cido araquidénico de la mem-
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brana del mastocito, que mantienen el broncoespasmo; finalmente, como
consecuencia de elementos quimiotdcticos procedentes de la misma linea
metabdlica, tiene lugar la infiltracion celular, primero eosinofilica (con
sus enzimas proteoliticas) y luego mixta (neutréfilos, plaquetas), la ingur-
gitacién sanguinea y demas alteraciones que caracterizan la reaccién
inflamatoria, base patogénica esencial en el asma bronquial. Al despla-
zamiento de las células desde el torrente sanguineo a la mucosa bronquial
contribuye una serie de moléculas de adhesién, agrupadas como inte-
grinas (VLA, LFA-1), cadherinas (N, P, T y E-cadherinas), selectinas (L,
E 'y P-selectinas) y superfamilia de las inmunoglobulinas 1ICAM-1,
VCAM-1). La accién de estas sustancias estd acelerada por las quimio-
cinas (IL-8, RANTES).

ANATOMIA PATOLOGICA

El estudio anatomopatol6gico comprueba la oclusién bronquial, la
hipersecrecién de moco, las frecuentes zonas con atelectasias secunda-
rias, el enfisema con alvéolos distendidos y septos rotos, la hipertrofia
y engrosamiento de la musculatura bronquial, el aumento del nimero de
las glandulas muciparas, dep6sitos hialinos en la membrana basal y la
hipertrofia de las cavidades cardfacas derechas generalmente sélo en los
casos de evolucion prolongada. Hay, ademds, hipercrinia o produccién
excesiva de moco, formacion de un moco adherente de viscosidad anor-
mal o discrinia y dificultad para la excrecién del moco o mucostasis. Todo
ello es el resultado, ante todo, de la hipertrofia de las glandulas mucosas
y del aumento del nimero de células caliciformes que sustituyen, pro-
gresivamente, al epitelio vibritil, apareciendo estos elementos incluso en
la mucosa bronquiolar, donde normalmente apenas se encuentran. La
estructura del epitelio mucoso se encuentra alterada, con descamacién,
edema intercelular y pérdida de las uniones entre células. En las formas
iniciales hay siempre una retencion de aire alveolar por la dificultad de
espiracion, pero desaparece en cuanto se elimina la estenosis bronquio-
lar, En casos desfavorables la pared alveolar se distiende progresivamente
hasta que llega a hacerse aténica, no oponiendo fuerza eldstica a la exce-
siva replecion aérea. Se llega asi a la fase de enfisema irreversible y des-
tructivo con degeneracion en panal y la destruccién mds o menos extensa
de los tabiques. Simultdneamente o con posterioridad a la reaccién infla-
matoria, tiene lugar un proceso de fibrosis subepitelial o remodelacién,
que da rigidez al bronquio haciendo irreversible la obstruccién ocasio-
nada inicialmente, proceso que ya puede encontrarse en nifios con asma
grave.

El lavado broncoalveolar ha servido para mejorar los conocimien-
tos sobre la reaccion inflamatoria de la mucosa en asmaticos adultos,
siendo pocos los estudios en pediatria. El método del esputo inducido,
mediante inhalaci6n de solucién salina hipertdnica, permite realizar estu-
dios similares en nifios. Se encuentran acimulos de eosinéfilos, cuyas
enzimas proteoliticas contribuyen a la alteracién del epitelio, asi como
macréfagos, neutréfilos, linfocitos y numerosos mastocitos degranula-
dos. Es la base anatomopatoldgica de la “reaccion inflamatoria”.

ESTUDIO CLINICO

El asma infantil tiene algunos aspectos clinicos genuinos, recordando
que la crisis asmatica tipica es una manifestacion mds bien tardia, cuya
ausencia no debe ser obstdculo para el diagndstico precoz. Es frecuente
que el comienzo del proceso asmatico tenga lugar en los dos primeros
afos de la vida, con manifestaciones que no siempre inducen al diag-
néstico. Ocasionalmente, la primera crisis de asma semeja un cuadro
de bronquiolitis, por lo que es dificil el diagndstico precoz, salvo que esas
crisis se repitan varias veces. La mayoria de las veces, el cuadro clinico
se establece de manera progresiva, a lo largo de varios meses, de forma
que en un principio, solamente hay sintomas nasales paroxisticos (hidro-
rrea, estornudos), que mnds adelante se acompaiian de tos y ruidos respi-
ratorios, auscultandose roncus y algunas sibilancias de timbre grave hasta
que, en un momento determinado, tiene lugar la primera crisis de disnea.
Hay dos grandes grupos de sintomas: los paroxisticos y los que aparecen
en las fases de intervalo.

Figura 16.12.2. Crisis de asma. Intensa insuflacién pulmonar.

Sintomas paroxisticos
Caracteriza la enfermedad la crisis asmdtica, que puede presentarse
con distinto grado de gravedad.

Crisis asmatica. Es frecuente el predominio nocturno, como el estar
precedida en el nifio por una afeccidn catarral de vias respiratorias altas,
que ha ido agravandose en el curso de un par de dias precedentes. Muchas
veces se trata de una rinitis o rinofaringitis. El predominio nocturno es
condicionado por la hipervagotonia propia del nifio asmatico, por la inhi-
bicién del reflejo tusigeno por el suefio, retencion de secreciones muco-
sas, disminucién de la capacidad respiratoria con la posicion horizon-
tal, por la posible intervencién de los factores psiquicos y porque en
ocasiones, al acostarse, el nifio se pone en contacto con el alergeno exis-
tente en el dormitorio, en el colchén, almohada o ropas. El inicio de la
crisis asmdtica se caracteriza por una tos muy seca, continuada y penosa,
sin la menor posibilidad de expectoracién, aunque se trate de un nifio
mayor; sensacion de peso u opresion en el pecho, manifestada a menudo
en forma de llanto y voz corta. Mds adelante aprecian los padres la res-
piracién abdominal, dilatacién de ventanas nasales, sibilancias y los tira-
jes supraesternal y subcostal.

En el periodo de estado, a los signos anteriores se suma la agitacién
y angustia, los cambios de postura para buscar una actitud que facilite la
respiracion, como es aquella en la cual se favorece la relajacion de los mas-
culos abdominales y la inmovilizacién de la cintura escapular y parte supe-
rior del térax. Se comprueba la insuflacién del térax, el resalte de la mus-
culatura auxiliar y, sobre todo, los caracteristicos estertores musicales
sibilantes, que incluso son apreciados sin necesidad de fonendoscopio. A
menudo existe cianosis distal, ingurgitacién de las venas del cuello y sudo-
racién profusa. La percusion del térax aprecia la hipersonoridad generali-
zada propia de los estados de atrapamiento aéreo y enfisema, el descenso
de las bases y la disminucién o abolicién de la matidez cardiaca. En la aus-
cultacién, el murmullo vesicular propiamente dicho estd disminuido o abo-
lido y predominan los muiltiples estertores secos, roncus y, sobre todo, sibi-
lancias en la espiracion, siempre prolongada. El estado anterior suele durar
unas horas, manteniéndose por término medio con algunas alternaivas
unas 12 horas, aunque a veces puede ser més breve. Si se hace un eventual
y no obligado estudio radiolégico (Fig. 16.12.2), en ese momento se apre-
ciard ante todo hiperclaridad pulmonar, descenso “en tejado” de los dia-
fragmas y posicion horizontal de los atcos costales. La imagen hiliar suele
estar muy reforzada por el engrosamiento bronquial y la infiltracién peri-
bronquial. Es frecuente ver el resalte de las arterias pulmonares. No es rara
la aparicion de atelectasias laminares o segmentarias.

En la fase de regresion la tos comienza a ser mds blanda. La expec-
toracién, pocas veces visible en el nifio, estd caracterizada por un esputo



mucoso y pequeiio, como “perlado”. Al mismo tiempo, la insuflacién pul-
monar se atenda y la auscultacion bronquial se hace menos espdstica,
quedando a menudo en el nifio durante algunos dfas un cuadro de ester-
tores hiimedos de gruesas y medianas burbujas, junto con sibilancias espi-
ratorias. Al desaparecer la dificultad respiratoria y la angustia consi-
guiente, el paciente experimenta una clara mejoria quedando a menudo
dormido. En el caso del “asma seca”, el nifio al dfa siguiente puede encon-
trarse practicamente bien, aunque inapetente, ojeroso, cansado y, a veces,
con dolor abdominal, pero lo mds frecuente es que, durante varios dfas,
persista un cuadro de “bronquitis” o fase hiimeda con tos y ausculta-
ci6n residual de tipo bronquial.

Status asmaticus. Es 1a forma mds grave de la crisis de asma. El
diagnéstico se establece por la coincidencia de tres criterios: prolonga-
cién de la crisis mas de 24 horas, fallo respiratorio con acidosis, hiper-
capnia (PaCQO,, superior a 65 mmHg) e hipoxia (menos de 70 mmHg) y
resistencia a las medidas terapéuticas. Para algunos clinicos el criterio
diagndstico se apoya en el fallo de dos o tres dosis de un potente bron-
codilatador, administradas con intervalos de media hora. La agravacién
de todos los signos respiratorios es evidente, con depresion del sensorio,
pudiendo llegar incluso al coma (coma cianético). Al mismo tiempo apa-
recen signos cardiovasculares: pulso paraddjico, taquicardia sinusal, ritmo
de galope, hepatomegalia dolorosa, edemas periféricos. Si no se instituye
un adecuado tratamiento de manera rdpida, el cuadro puede finalizar fatal-
mente. Si bien la etiologia del status no est4 bien establecida, parece haber
un aumento de la incidencia y de la gravedad del proceso en pacientes
corticodependientes o con abuso de broncodilatadores, en formas clini-
cas con frecuentes atelectasias e infeccidn sobreafiadida.

Manifestaciones parexisticas atipicuas

Son muy frecuentes en el asma infantil. Muchos nifios manifiestan
su asma, de forma habitual o alternando con las verdaderas crisis de dis-
nea, con un cuadro que puede catalogarse de bronquitis asmatica en el
que destacan los signos bronquiales, con respiracién ruidosa, predomi-
nando la auscultacién de roncus y sibilancias, sin gran disminucién del
murmullo vesicular y escasa o nula disnea; el cuadro es menos grave,
pero, generalmente, mas prolongado que la crisis de asma tipica. El pro-
ceso es mas comun en la primera infancia y cuando se conoce su natu-
raleza alérgica no debe denominarse bronquitis asmatiforme o disnei-
zante. Con frecuencia se encuentran afectados solamente tramos superiores
del arbol respiratorio, tratindose de una traqueobronquitis e incluso
una rino-faringo-traqueobronquitis, que pueden calificarse de equiva-
lentes asmadticos.

Tos asmatica. El concepto de “tos equivalente asmdtica” induce a
confusién. La tos es un mecanismo defensivo del aparato respiratorio y,
si es intensa, por un mecanismo reflejo provoca un cierto grado de cons-
triccién bronguial por lo que el hecho de que mejore al inhalar un bron-
codilatador no es un dato valido para establecer el diagndstico de asma.
No obstante, la tos es una de las manifestaciones paroxisticas atipicas
mds frecuentes, en especial en el parvulo y en la edad escolar. El tinico
sintoma que refieren los familiares es una tos muy seca, de predominio
nocturno, que dura varias horas y que aparece a menudo en algunas tem-
poradas durante todas las noches. A veces puede llegar a motivar vémito,
por lo que hace pensar en la tos ferina. En el examen pueden aparecer
sintomas de faringotraqueitis espastica. Cuando adquiere caracteres pseu-
dopertiisicos, es denominada tos espasmédica. En ocasiones, la tos noc-
turna es sintoma de la sinusitis maxilar.

Tragueobronguitis espastica. Es otro equivalente asmatico, que se
diferencia del anterior sélo por la mayor evidencia de afectacion tra-
queobronquial, pero sin llegar a ofrecer las caracteristicas de la crisis o
bronquitis asmdtica, por no existir hipetreactividad bronquial, manifes-
tandose el proceso alérgico a nivel de las mucosas sin que haya bronco-
espasmo lo que ha dado en llamarse bronquitis eosinofilica.

{ aringitis recidivante. Incluida la tipica laringitis estridulosa, de
curso benigno, de presentacién nocturna y con todo el cuadro clinico apa-
ratoso de la estenosis laringea, pueden ser las primeras manifestaciones
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Figura 16.12.3. Sindrome del I6bulo medio complicando el asma bronquial, en
ausencia de cuerpo extrano.

del asma infantil, pudiendo transformarse en su evolucién ulterior en
bronquitis espdstica o tipicas crisis asmdticas, siempre que se descarten
otros mecanismos etiopatogénicos, incluido el RGE.

Complicaciones. Aunque por los eficaces tratamientos actuales ha
mejorado la evolucién del asma reduciendo el riesgo de complicaciones,
no hay que olvidar la posibilidad de que aparezcan atelectasias (seg-
mentarias, l6bulo medio o en otras localizaciones o totales) (Fig. 16.12.3)
y, s rara vez, el neumomediastino, complicaciones en las que hay que
pensar cuando una crisis se prolongue excesivamente o perturbe de manera
evidente el estado general del nifio.

LOS INTERV

i,

s

Stntemas respivatorios, Es frecuente que el nifio esté asintomatico,
entre una y otra crisis, lo que caracteriza al asma benigna, pero no son
raros sintomas de rinitis alérgica que se manifiesta por un prurito intenso
que motiva que ¢l nifio se frote la nariz (“saludo alérgico”) lo que origina
un pliegue transversal de la punta de la misma, muy caracteristico; ade-
mads, hay estornudos en salvas o aislados, hidrorrea u obstruccién nasal.
Esta rinitis a veces persiste, una vez desaparecidas las crisis de asma. En
otros casos, sobre todo durante la noche, puede aparecer tos e incluso res-
piraci6n silbante, sintomas que pueden estar inducidos por sinusitis maxi-
lar (inflamacion de la mucosa que puede estar sobreinfectada). Es posi-
ble que el nifio se queje de crisis de disnea o dolor tordcico al practicar
deporte, sobre todo aquéllos que le obligan a efectuar sprint o largas carre-
ras. Si se realiza una espirometr{a, puede comprobarse que existe un hipo-
funcionalismo respiratorio con dificultad espiratoria, lo que aconseja
investigar la funcién respiratoria y efectuar pruebas de sobreesfuerzo.

En los nifios afectos de asma bronquial de larga duracién, las alte-
raciones funcionales revelan una obstruccién de bronquios periféricos,
conocidos por “pequefias vias aéreas”, hecho que se expresa por la reduc-
cién del flujo medio espiratorio (FMEgs.75) en el trazado espirografico
(curva flujo-volumen). En estos mismos casos hay posibles deformida-
des tordcicas con cifosis y prominencia del esternén, con acentuacion del
surco correspondiente a la implantacion del diafragma (surco de Harri-
son, como en el raquitismo). Es posible un cuadro de pseudobronquiec-
tasias, con expectoracion, posible auscultacion permanente en bases pul-
monares y gran refuerzo bronquial en la radiograffa, pero la tomografia
computarizada no pone de manifiesto la existencia de verdaderas bron-
quiectasias. En los casos de asma crénica o constante, aparte de los
sintomas de enfisema y deformidades tordcicas, el nifio presenta de forma
casi continua disnea, tos, fenémenos auscultatorios y otros sintomas res-
piratorios. En el periodo asmdtico, la obstruccién bronquial se mantiene
durante varias semanas, con niiltiples alternativas de mejoria y agrava-
€ién, pero sin quedar en ningiin momento libre de sintomas, aunque tan
sélo sean auscultatorios. En muchas ocasiones, sobre todo en adoles-
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Cuadre 16.12.1. Datos para determinar la gravedad del asma®

Pardmeltros Leve Moderada Grave
Sensorio Normal o algo agitado ~ Habitualmente ~Muy agitado
agitado
Frecuencia Aumentada Aumentada > 30 r/min
respiratoria(!)
Uso de musculatura ~ No Si Si
accesoria
Sibilancias Diseminadas, Intensas. Inspiratorias y espi-
poco intensas Espiratorias ratorias. Hipofonia
) zonal
Frecuencia < 100 p/min 100-120 p/min > 120 p/min
cardiaca®
Flujo pico 80% del predicho odel ~ 50-60% <50%
expiratorio (PEF) normal para cada nifio ] ]
Pa0, Normal® > 60 mmHg® <60 mmHg: posible
(en aire espirado) ] ] cianosis
PaCQ, (aire) <42 mmHg® <42 mmHg®  >42 mmHg (riesgo
de fallo respiratorio)
Sa0;, (aire) > 95%™ 91-95% <91%
Gasometria Status asmaticus:
arterial® pCO, > 65 mmHg
p0. < 70 mmHg

(1) Frecuencia respiratoria en nifios: < 2 meses: < 60/min; 2-12 meses: < 50; 1-5 anos: < 40;
6-8 arios: < 30.

(2) Frecuencia cardfaca en nifios: 2-12 meses: < 160 p/min; 1-2 afios: < 120; 2-8 afios: < 110.
(3) Determinacién no necesaria.

(4) Determinacién posiblemente no necesaria.

(5) Obligada en las crisis graves.

centes, el nifio dice encontrarse bien, estimando que este estado es “su
normalidad”.

Manifestaciones extrarrespiratorias. Ciertos rasgos nerviosos y
neurovegetativos y psiquicos pueden encontrarse sobre todo en los casos
graves, configurando la personalidad asmatica. A veces se afecta el cre-
cimiento, de modo que en las formas graves hay una detencidn impor-
tante, incluso un retraso en el desarrollo puberal, mientras que en las for-
mas habituales hay un crecimiento a brotes, con detencién en las fases
de agudizacién y recuperacion ulterior, influyendo, tanto la enfermedad
en si, como el tratamiento cortisénico, de ahi que sean los casos mas gra-
ves los mds afectados.

Procesos alérgicos asociados. Hay que destacar las lesiones cutd-
neas, en forma de urticaria y como pririgo-estréfulo; el eccema del lac-
tante que puede ser concomitante con el asma o bien ésta aparece con
posterioridad (el complejo “eccema-asma” suele indicar gran importan-
cia de los factores enddégenos), frecuentes manifestaciones digestivas y
abdominales. La alergia digestiva, que se manifiesta por vémitos recu-
rrentes, casi siempre con acetonemia, dolor abdominal agudo o recidi-
vante y tendencia a la diarrea. No son raros los sindromes migrafiosos,
las cefaleas atipicas que, junto al malestar y cansancio que tienen algu-
nos nifios, dio lugar a lo que se denominé sindrome de tension-fatiga
(Speer), relacionado con sensibilizacién a alimentos.

CLASIFICACION DE LA GRAVEDAD DEL ASMA

La valoracién de la gravedad del asma deberia estar en funcién de la
frecuencia y la intensidad de las crisis y el estado de la funcién respira-
toria (espirometria), aunque diversos intentos de clasificacién se basan
sobre todo en la frecuencia de los sintomas. En la actualidad, la clasifi-
cacién mds usada establecida por el estudio GINA es la siguiente:

Asma intermitente: sintomas menos de una vez por semana, exa-
cerbaciones breves y sintomas nocturnos no mas de dos veces al mes.
FEV, y PEF 2 80% predicho, variabilidad diaria de ambos < 20%.

Progresiva
69%

Figura 16.12.4. Evolucién espontinea del asma infantil (encuesta de la Seccién
de Alergia de la AEP).

Asma leve persistente: sintomas més de una vez a la semana pero
menos de una vez al dia. Las exacerbaciones pueden afectar el suefio.
Sintomas nocturnos mas de una vez al mes. FEV, y PEF > 80% del pre-
dicho y variabilidad entre el 20-30%.

Asma moderada persistente: sintomas diarios, exacerbaciones que
pueden afectar a la actividad y el suefio. Sintomas nocturnos mas de una
vez a la semana. Necesidad de usar diariamente beta-miméticos. FEV, y
PEF entre el 60-80% del predicho con variabilidad > 30%.

Asma grave persistente: sintomas diarios, exacerbaciones y sintomas
nocturnos frecuentes, limitacion de las actividades fisicas. FEV, y PEF
< 60% predicho, variabilidad > 30%.

La valoracién de la gravedad de los episodios de asma se basa en
diversos datos, recogidos en el Cuadro 16.12.1.

PRONOSTICO

Como norma general debe subrayarse que el asma infantil tiene una
evolucién mds benigna que en los adultos. Aunque la predisposicién con-
tinda durante toda la vida, en un elevado porcentaje de casos, alrededor
del 85% el asma infantil, correctamente tratado, deja de dar sintomas al
cabo de un perfodo variable de afios. El grupo mis numeroso presenta
sintomatologia durante los tres primeros arios por término medio. El asma
mds grave es el que se inicia antes del tercer afio, persistiendo a los seis,
o el que comienza después de los tres afios. Algunos nifios con asma grave
mejoran e incluso curan al llegar a la pubertad, aunque no es aconseja-
ble dejar el asma sin tratamiento en la esperanza de que todo lo arregle
el “desarrollo” (Fig. 16.12.4). En algunos adolescentes la sintomatologia
llamativa desaparece y se convierte en subclinica; el nifio mayor aprende
a modificarla o prevenirla con sus propios recursos, y los padres no tie-
nen oportunidad de hacer una observacién tan estrecha como en el lac-
tante y parvulo. Es dudoso que el asma infantil se cure espontdneamente,
como ocurre con la bronquitis disneizante, cuyos pacientes con frecuen-
cia se incluyen en los estudios de seguimiento (“historia natural’) alte-
rando las estadisticas. La mejoria o la curacién se consigue cuando se
diagnostica correctamente y se inicia el tratamiento adecuado inmedia-
tamente, incluida la inmunoterapia cuando esté indicada. Con esto se con-
sigue que en pocos afios la enfermedad se acalle, es decir, deje de mani-
festarse y no vuelva a hacerlo. Sin embargo, la predisposicién atgpica
persistird y hay riesgo de recaidas si no se toman algunas precauciones,
como evitar el tabaquismo, reduccién de alergenos ambientales y un tra-
bajo profesional en un ambiente adecuado.

Antes de dar por curado al paciente pedidtrico asmético, hay que cer-
ciorarse del estado real del mismo, sin olvidar la exploracién funcional
respiratoria (véase mas adelante) y la normalidad clinica y radiolégica.
Mas dificil de valorar y de obtener es la modificacién inmunolégica: dis-
minucién de IgE, aumento de “anticuerpos bloqueantes” IgG, equilibrio
de linfocitos Th1 y Th2. En todo caso, es buena norma advertir al paciente



Cuadro 16.12.2. Asma rebelde. Principales caracteristicas
Etiopatogenia Endégena (atopia, eccema, predominio de alteraciones nerviosas)
Ambiente desfavorable, contaminacién
Polisensibilizacién
Diagnéstico Fibrosis quistica
diferencial Bronconeumopatias cronicas
Hipersensibilidad no atépica
Térax silbante en general
Influencia del Tardio. Insuficiente
tratamiento Corticodependencia
Complicaciones Sinusitis

Bronquiectasias. Enfisema
Deformidad tordcica

Sindrome del l6bulo medio
Insuficiencia respiratoria crénica

Cuadro 16.12.3. Diagnostico clinico del asma bronguial en Ia edad infantil

Sindromes paroxisticos Sindromes de los intervalos y complicaciones

Tipicos

Atipicos Respiratorios Extrarrespiratorios
Crisis asmdtica Bronquitis asmdtica  Bronquitis residual Dermatitis
Periodo asmdtico  Tos asmética Alteraciones tordcicas  Conjuntivitis estacional
Status asmaticus  Traqueilis espdstica Enfisema Jaqueca
Laringitis recidivante ~ Bronquiectasias Vémitos
Bronconeumonias Rinitis Dolor abdominal
de repeticion (?) Sinusitis Tension-fatiga

Personalidad asmitica
Alteraciones circulatorias
crecimiento, facies, etc.

Otitis serosa
Asma crénica
Atelectasias
Neumomediastino

y a su familia que puede persistir una cierta predisposicion constitucio-
nal, por lo que deberan tomarse las precauciones apuntadas.

Segiin las formas clinicas, el asma paroxistica intermitente es siem-
pre més leve que el asma continua. La frecuencia de las crisis, como se
sabe, permiten distinguir el asma leve y moderada del grave. Los casos
con tendencia a producir estado asmatico, deformidades tordcicas o retra-
sos del crecimiento o frecuentes complicaciones (atelectasia recidivante,
neumotdrax) son graves. Igual cabe decir de los niflos que tienen crisis
exclusivamente nocturnas y de tipo seco, mientras la denominada bron-
quitis asmética, en la que falta la broncolabilidad, es més benigna. La cor-
ticodependencia ensombrece el prondstico, dando lugar a un asma rebelde,
de dificil solucién. También se postula que el abuso de broncodilatadores
podria agravar el proceso. Se denomina asma rebelde o prolongada cuando
no experimenta una sensible regresién o desaparicién, tras un periodo
de tratamiento etiolégico bien llevado, de dos afios (Cuadro 16.12.2).

DIAGNOSTICO

Por muy tipicos que parezcan los sintomas, pero muy especialmente
cuando éstos no sean tan evidentes, o las manifestaciones se correspon-
dan mds con las citadas formas atipicas, debera tenerse en cuenta la posi-
bilidad de que el nifio padezca otra enfermedad que tenga similitud con
el asma y que requiera medidas terapéuticas diferentes. No estd, pues,
justificada la tendencia actual de tratar, de forma sistemdtica, a todo nifio
tosedor o con otros sintomas minimos, con medicamentos antiasmaticos
(broncodilatadores y corticoides inhalados), sin tener garantia de la cer-
teza diagnostica.

Diagnastico elinico, Lo principal es recordar la existencia, no sélo
de manifestaciones paroxisticas cldsicas, en el sentido ya estudiado, sino
de otras atipicas, como la bronquitis disneizante o la tos asmitica, y
que en los periodos de intervalos o latencia existen manifestaciones diver-
sas, tanto respiratorias, como extrarrespiratorias (Cuadro 16.12.3).
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Bfecciones predominantemente orginicas l

q Cuerpos extrafios
5 - A el
Traqueomalacia /(aspu'amén)
Tumoraciones 1

y adenopatias A, cardiovasculares

Malformaciones - Broncopatias crénicas

Sindrome del Raquitismo
Iébulo medio :
Displasia Q_’MReﬂuw i
broncopulmonar gastroesofdgico

Radiodiagndstico

Afecciones predominantemente funcionales ]

Colagenosis Asma bronquial
Alveolitis extrinsecas Bronquitis disneizante
Hemosiderosis Inmunodeficiencias

S. inmovilidad ciliar
Fibrosis quistica
Bronquiolitis
Bronquiolitis obliterante

N. mnedicamentos
N. eosindfilas

D. a;-antitripsina
Proteinosis alveolar

Diagnéstico laboratorio

Figura 16.12.5. Esquema elemental de diagnéstico diferencial del torax
sibilante o silbante en la edad pediétrica.

Cuoadro 16,124, Diagndstico diferencial entre asma, hronguitis disneizante y
bronguiolitis

Asma Brongquitis disneizante  Bronguiolitis
Edad Todas Lactante, parvulo 6 meses
A;llécedemes z\lérgico? N +¥+ o + — . -—-i
Etiologa ~ Alergenos  Virus VRS (80%)
Secreciones - Escasas Abundantes ' T\Iulas
Sibfléhciés _ Espiralor{as ) Todo ¢l ciclo ﬁ'lgédo el ciclo
Estertores himedos T §ﬁb;répiianles 7 Cfeéi;;ngr
Polipneﬁ - —: ++ - ' ;++ -
Tije £ e
;i“;)s (pfedomiriioj Inici&lﬂ Final ) Escasa o
Cianosis + . e
;\feclzici(’);aelr éslado generﬂalﬂi- 7 + 7+7++7 o
Eiebre ' B L N ++ 7 + T
insﬁﬂaciénlorécica I : o
PaO; 4. pH 4, PaCO 4 Stams - e
Hé;ﬁb;ama - Eosmorlma Leucocitosis 7 ihe-spreraﬁcc;ﬂ

Diagnéstico diferencial. Son muy numerosas las posibilidades de
confusién. En cuanto a los procesos de insuficiencia respiratoria aguda,
el caricter excepcionalmente agudo de la crisis asmdtica motivara rara-
mente la confusion con otras afecciones, ya que todas tienen, en general,
una clinica bien distinta, como las laringitis agudas estenosantes, el neu-
motérax espontdneo, pleuritis con derrame o pioneumotérax.,En otras
ocasiones, el parecido clinico con el asma bronquial es mayor, como ocu-
rre con la bronquiolitis, la laringotraqueobronquitis o la neumonia de la
primera infancia. La valoracién de los antecedentes, el examen clinico
adecuado y una radiografia de térax suelen ser suficientes para aclarar el
diagnéstico (Fig. 16.12.5 y Cuadro 16.12.4).

El térax silbante es un sindrome clinico frecuente sobre todo en la
primera infancia, cuya expresion fundamental es precisamente la bron-
quitis disneizante (véanse caps. 16.9 y 16.11). Aqui se plantea, en primer
lugar, determinar si la lamada bronquitis espastica es asmatica o no. Esta
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cuestidn se resolverd por las investigaciones indicadas en el diagnés-
tico etiopatogénico, ante todo por el caricter recidivante y por la demos-
tracién del fondo alérgico. Segiin la expresion de Chevalier-Jackson: “no
todo lo que silba es asma”. Como causas frecuentes hay que recordar:
aspiracion de polvos o alimentos, cuerpos extrafios, RGE, la congestion
pulmonar por cardiopatia congénita, la fibrosis quistica, la discinesia o
inmovilidad ciliar y la displasia broncopulmonar. Como causas raras hay
que citar los quistes pulmonares, linfomas, timomas, bocio toracico, tumo-
res mediastinicos, enfisema lobar congénito y vasos aberrantes. En casi
todos estos casos la exploracién por imagen es suficiente para el diag-
ndstico.

Diagnostico etiopatogénico. El fondo alérgico queda muchas veces
aclarado por la anamnesis personal o familiar con antecedentes de afec-
ciones similares y otras alérgicas y el examen clinico, que puede aportar
datos de interés, como el aspecto de la mucosa nasal, facies especial de
algunos nifios alérgicos (ojeras, palidez), lengua geografica, etc. Tam-
bién apoyan la existencia de predisposicién alérgica el aumento de la
eosinofilia sanguinea, y en secreciones (moco, esputo), y la elevacién de
la IgE total sérica, aunque esto no siempre ocutre y, en ocasiones, este
aumento estd relacionado con otros procesos (parasitosis, inmunodefi-
ciencias). La inflamacién bronquial puede demostrarse por el estudio del
esputo inducido en el que se valora el contenido en eosindfilos, linfoci-
tos, neutréfilos, diversas citocinas e IgE, aunque no es una técnica usual.
Con el mismo propésito se valora el contenido de 6xido nitrico en el aire
exhalado, técnica mas simple que no requiere una especial colabora-
cién por parte del nifio.

La investigacion del alergeno se inicia con las pruebas cutdneas, como
la puntura (prick-test) o la inyeccién (intradermorreaccion) de extractos
de alergenos. Estas pruebas orientan sobre la sensibilizacién a determi-
nados alergenos, pero la certeza de que éstos son los responsables de
las manifestaciones clinicas en estudio tan sélo la proporcionan las prue-
bas de provocacién con los mismos alergenos. No obstante, la coinci-
dencia habitual de los resultados de ambas pruebas hacen innecesario, en
la mayorfa de los casos, llevar a cabo las provocaciones, que son de
ejecucion lenta y no exentas de riesgo. La provocacion bronquial se lleva
a cabo haciendo inhalar un extracto del alergeno en estudio, valorando
las variaciones de los flujos espiratorios mediante espirometria. La rini-
tis alérgica requiere la provocacion nasal con el alergeno, cuya respuesta
se comprueba por signos clinicos (hidrorrea, estornudos) o por la dis-
minucidn del flujo aéreo nasal, mediante rinomanometria. Las pruebas
de laboratorio genuinamente inmunoldgicas permiten demostrar los anti-
cuerpos (reaginas) especificos, siendo la mds conocida el radioalergo-
sorben-test (RAST, CAP) y sus variantes por método enzimdtico, fluo-
rometria o quimioluminiscencia. Los test biologicos tratan de reproducir
in vitro la reaccion alérgica. Una prueba bioldgica, poco usual, es la degra-
nulacion de basdfilos. Mds usada es la dosificacién de la histamina libe-
rada in vifro por los baséfilos del paciente al agregar el antigeno (test
de liberacion de histamina [TLH]). Otra técnica valora los leucotrienos
liberados en la reaccion (CAST-test).

Diagnostico funcional. La exploracion funcional respiratoria por
espirometria, factible a partir de los 6-7 afios de edad, permite estudiar
la capacidad vital y, lo que tiene més interés, el volumen espiratorio
méximo en el primer segundo (VEMS o FEV,) que, relacionado con la
anterior, consigue obtener el llamado indice de Tiffeneau (FEV1%). La
prueba de provocacion con histamina o metacolina, por inhalacién de
esas sustancias, sirve para comprobar la existencia de hiperreactividad
bronquial, base patogénica del asma, asi como la intensidad de la misma.
También la prueba broncodilatadora, con salbutamol, es 1til para este
propdsito y, més recientemente, la provocacion con aire frio puede ser de
igual utilidad. En lactantes, otros procedimientos, como el uso de la “cha-
quetilla neumética”, permite conocer el funcionalismo respiratorio, as{
como las técnicas para estudio de la resistencia de las vias aéreas (RVA
0 awR), de ficil realizacién, que son ttiles en nifios menores de 7 afios.
Para el conocimiento real del estado de las vias aéreas, es importante
valorar el mesoflujo espiratorio, o zona comprendida entre el 25 y 75%
de la curva espiratoria, que informa sobre la obstruccién de las pequefias
vias aéreas. El control diario, por el propio paciente, del flujo-punta (peak-

flow: PEF) mediante un sencillo aparato, puede ayudar al control de casos
graves de asma. Se puede completar el estudio funcional por la explo-
racién de las alteraciones hematicas y bioquimicas dependientes de la
insuficiencia respiratoria por gasometria: PaCO,, bicarbonato, pH, etc.
En el tratamiento de las crisis, para determinar rdpidamente su gravedad
es muy aconsejable practicar una pulsioximetria. Las pruebas de sobre-
esfuerzo permiten comprobar el asma por ejercicio fisico, mediante un
ergémetro (pasillo rodante, bicicleta, etc.), valiéndose, asimismo, de las
pruebas funcionales antes y después de realizar el ejercicio fisico. La
espirometria debe realizarse al menos dos veces al afio.

TRATAMIENTO

Es preciso advertir la importancia de individualizar en cada caso el
tratamiento, ya que no sera igual en todos los enfermos, sino que se adap-
tard a los datos proporcionados por los diagndsticos etiopatogénico y evo-
lutivo. Otra noci6n previa basica es la necesidad de tratar a estos pacien-
tes lo mas precozmente posible, con constancia y de forma prolongada.
Igualmente hay que procurar actuar sobre los distintos factores etiopa-
togénicos, pero evitando, al mismo tiempo, la polifarmacia, ya que la
yatrogenia es frecuente en los pacientes alérgicos.

Tratamiento de la fase aguda

De forma muy esquematica se deben diferenciar varias situaciones,
segtin se trate de crisis leves, moderadas o graves (Fig. 16.12.6). Los
medicamentos a emplear son, en este orden: broncodilatadores beta-mimé-
ticos, corticoides y aminofilina. De acuerdo con la gravedad, el trata-
miento puede ser por “autocontrol”, en las crisis leves, con control médico,
en las moderadas y en medio hospitalario (servicio de urgencias o en régi-
men interno) en las graves, que ocasionalmente requieren “cuidados inten-
sivos”. Estando bien informada la familia acerca de los sintomas inicia-
les de la crisis de asma y de la gravedad de los mismos, cuando éstos son
leves, puede administrar un 3,-mimético por via inhalatoria (u oral, en
los casos muy leves), con preferencia salbutamol (albuterol) (200 pg) o
terbutalina (500 pg) que puede repetirse cada 30 minutos, hasta tres veces,
aunque suele ser suficiente cada 6-8 horas, sin pasar de las 24-36 horas.

En el uso de B,-miméticos por “autodemanda” se debe dar una correcta
informacién, para evitar el sobreuso, que no estd exento de riesgo, ade-
més de la acci6n taquifildctica, disminuyendo su actividad.

Si la crisis no cede en este tiempo o si inicialmente es mis grave, es
el médico quien debe ordenar el tratamiento, al que a veces conviene afia-
dir metil-prednisolona por VO (1-2 mg/kg/dia) por no més de 3-4 dias,
o bien una dosis IM de 0,75 mg/kg, que se puede repetir a las 12 horas.
Los casos més graves deben tratarse en el hospital, con ,-mimético, que
puede darse por inhalacién continua con oxigeno, afiadiendo metil-pred-
nisolona endovenosa y, si s necesario, agregar bromuro de ipratropio
y/o aminofilina. La dosis en nifios segiin la edad oscila entre 15 y 28
mg/kg/dia, repartida en 4 dosis al dia. Cuanto mds pequefio es el nifio
metaboliza la teofilina mds rdpidamente, requiriendo mayor dosis, pero
las ms elevadas no son recomendables sin una estricta vigilancia, debién-
dose comprobar los niveles sanguineos éptimos (10-20 pg/mL) para evi-
tar intoxicaciones.

En casos de hipoxia (status) se requiere la administracién de oxigeno
hiimedo, rehidratacion y correccion de la acidosis. Excepcionalmente
habra que completar las medidas anteriores con la broncoaspiracion, intu-
bacién, respiracion controlada y tdnicos cardfacos (digital).

Los glucocorticoides (prednisona, metil-prednisolona) deben utili-
zarse siempre con prudencia por sus conocidos inconvenientes, apaxte de
que la mayoria de las crisis leves o de mediana intensidad pueden resol-
verse sin ellos. La accién de estas hormonas no se manifiesta inmedia-
tamente, sino que tarda de 20 a 40 minutos, incluso por administracién
endovenosa. Cuando se administran tan sélo durante los pocos dfas cita-
dos, no es necesario hacer una reduccién lenta, ya que el freno de la acti-
vidad corticosuprarrenal no se produce en tratamientos breves. En las cri-
sis mds graves no hay que dudar en la administracién de dosis més elevadas
de esteroides por via parenteral, mantenidas los dias que sea preciso, con
posterior reduccion progresiva.
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Valoracion de la gravedad de la crisis al inicio de los sintomas

LEVE
Autocontrol

MODERADA
Control médico

GRAVE
Servicio Urgencias

Mejoria

—

B-miméticos inhalados:

2 puff x 20 m (médximo 3 dosis)
o cada 4-6-8 horas, segiin
gravedad: mdximo 24-36 horas

ik No mejoria —>

B-miméticos inhalados:

2 puff x 20 m (mdximo 3 dosis)
siguiendo cada 4-6 horas
Corticoides orales:
1-2 mg/kg/dia: 3-4 dias

B-miméticos:preferible en
nebulizacién continua con O,
hasta alcanzar saturacién > 95%
Metil-prednisolona EV

Mejoria No mejoria
Hospitalizacién
Hasta total recuperacion .Aﬁa(!1r:
(aproximadamente 1 semana) Ammot';lma EV
B-miméticos oral o aminofilina oral iorf y/o
+ Mee B-miméticos EV
Mucolitico o expectorante o ylo )
(si precisa) Anticolinérgicos inhalados
Correccion del equilibrio
hidrosalino
Tratamiento basal — No mejoria
habitual Mejorfa

Figura 16.12.6. Esquema de tratamiento de las crisis de asma, segiin gravedad.

Suero glucosalino: lactantes 150-200 mL/kg;
[ peRe ESIO.N—I 203 infancia 75-200 mL/kg + bicarbonato (pH < 7,25)

2 7 &
OXIGENO |-Simad%

+

Aminofilina EV 4 mg/kg/6 horas
BRONCODIEATADORBS | Aerosoles cada 6 horas de beta-adrenérgicos
Succinato hidrocortisona
CORTISOIDES Prednisolona o prednisona (3-5 mg/kg)
r ANTIBIOTICOS ] Antib. hipoalérgicos (segiin cultivo, si es posible)
+

[ VENTILACION Mesiiets .

T Fisioterapia, drenaje postural
Sedantes. Broncoaspiraci6n (atelectasia)
Neumotdrax, etc.

| COMPLICACIONES |

Figura 16.12.7. Tratamiento del stafus asméatico o asma grave.

Los antibidticos sdlo estin indicados en los lactantes y parvulos, por
ser frecuente la infeccién como desencadenante, siempre que se sospe-
che o se demuestre la infeccion (Fig. 16.12.7), eligiendo uno hipoaler-
génico (macrélido).

Son importantes algunas normas higiénico-dietéticas, como dar una
alimentacion ligera (la excesiva replecion gastrica aumenta los trastor-
nos) y mantener una postura adecuada que relaje la musculatura abdo-
minal, fije la cintura escapular y favorezca la respiracién diafragma-
tica. Se consigue en deciibito lateral con los brazos cruzados y piernas
flexionadas, o sentado con el tronco inclinado hacia adelante. Se evi-
tard el humo, polvo, inhalaciones balsdmicas y los antitusigenos, pro-
curando una atmdsfera himeda y fifa, de preferencia con un aparato nebu-
lizador de agua destilada. Siempre es conveniente rodear al paciente de
un ambiente de tranquilidad.

Cuidacdos en Ia fase de regresion. Pasados los dos o tres primeros
dfas y cuando ha cedido el espasmo bronquial y el nifio suele quedar con
una bronquitis mas exudativa, es importante suprimir o disminuir los
broncodilatadores e incluir expectorantes o mucoliticos, fArmacos con-

En Unidad de Cuidados Intensivos
Tratamiento del status
asmaticus

traindicados en el comienzo. Junto a nebulizaciones con agua destilada
y la préactica de fisioterapia (clapping), ayuda a eliminar la secrecién bron-
quial, evitando su retencién, que prolonga la bronquitis.

Tratamiento basico

El tratamiento intercrisis trata de evitar las crisis paroxisticas y de
los sintomas menores, de mantener la funcion respiratoria en limites nor-
males y, en definitiva, de prevenir la cronificacién de la enfermedad.
Debera abarcar los puntos fundamentales de la etiopatogenia, tanto los
enddgenos o predisponentes, como los ambientales o favorecedores y los
exogenos o desencadenantes, de manera que es erréneo intentar basar
la curacién en uno solo de estos puntos, por ejemplo, con un simple cam-
bio de alimentacion, de clima o, sobre todo, con antiinflamatorios ais-
lados, que tienen sus inconvenientes, desde la accién proinfectiva hasta
la hipoglucemia (Drake, 2002), por no insistir en la cuestion del creci-
miento. También se advertird desde el comienzo sobre la necesidad de
mantener el tratamiento un minimo de tres afios, con intervalos de des-
canso o atenuacion y que s6lo podrd considerarse curado el nifio asmaé-
tico cuando lleve por lo menos dos afios sin presentar crisis.

Medidas para modificar los factores predisponentes. Han demos-
trado alguna utilidad. La cura de endurecimiento pretende acostumbrar
al nifio asmatico a soportar mejor los cambios bruscos de temperatura y
demas factores meteoroldgicos. Para ello es necesario evitar el exce-
sivo abrigo en los vestidos, suprimiendo los de lana, seda y nil6n, en espe-
cial su contacto con piel y cara. Hara vida al aire libre y se acostumbrar
a recibir la mayor cantidad posible de irradiacién solar. La fisioterapia
comprende, ante todo, la rehabilitacién funcional respiratoria, ensefiando
a la familia y al nifio los ejercicios respiratorios mas adecuados para com-
batir o prevenir las deformidades tordcicas y emplear correctamente la
musculatura respiratoria. También comprende el aprendizaje de la posi-
cién més idénea en cada caso para las crisis de agudizacion y para el dre-
naje del drbol bronquial en las fases de regresién o en los casos crénicos.
Se utilizan, tanto maniobras pasivas de posicién y movilizacién del térax
y abdomen, como activas, empezando por las més elementales, como
el vaciamiento maximo y lento del aire pulmonar, con contraccién dia-
fragmdtica (depresidn abdominal}, y otras mas complejas que puede apren-
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der el nifio o la familia con un fisioterapeuta especializado y repetir luego
en su domicilio. En cuanto a la actividad fisica, deben evitarse excesivas
restricciones, reservadas para los casos mas graves o las épocas de mas
recaidas, aunque no es recomendable el esfuerzo excesivo que exige, por
ejemplo la carrera, sobre todo el sprint. La mejor prevencién del asma
por ejercicio se consigue con cromoglicato o nedocromil, administrados
una hora antes de hacer deporte, mejor que con broncodilatadores, que
producen taquicardia, aunque el uso de esos eficaces medicamentos actual-
mente estd en declive. La psicoterapia en muchos casos puede hacerla el
mismo pediatra 0 médico general. Solamente en nifios de edad escolar
y con un componente psicégeno personal o familiar, primitivo o secun-
dario, muy importante, se aconsejara una psicoterapia formal por un psi-
cblogo infantil. La dieta, aparte de las obligadas prohibiciones en caso
de alergia alimentaria asociada, debe incluir algunas precauciones, como
limitar e incluso suprimir inicialmente los alimentos mds alergizantes
(huevo, leche, chocolate), los liberadores de histamina (fresas), los ricos
en serotonina (platanos) y los excitantes (especias, alcohol).

Tratamiento patogénico. Medicamentos preventivos de la inflama-
cién, por actuar bloqueando la accién de los leucotrienos (cisteinil-leu-
cotrienos: LTC4, LTD4 y LTE4), son los antileucotrienos, ttiles como
primera medida, sobre todo cuando las crisis son poco frecuentes y leves
(asma leve, moderada). El montelukast puede administrarse desde los 6
meses, una sola dosis diaria de 4 mg, que serd de 5 mg desde los 8 afios
y de 10 mg a partir de los 12 afos. El efecto protector es muy evidente,
mejorando también la funcién pulmonar. Otro antileucotrieno es el zafir-
lukast, recomendado a partir de los 12 afios, y se administran a dos dosis
diarias de 20 mg. También previenen la inflamacién las cromonas (cro-
moglicato disédico y neodocromil), que actian inhibiendo la degranula-
cién de los mastocitos al bloquear los canales de calcio. Sin embargo, las
cromonas estdn siendo sustituidas por los anteriores y, sobre todo, por los
corticoides inhalados.

Si las crisis o los sintomas son mds frecuentes, se aconseja iniciar el
tratamiento con corticoides inhalados; 1a dosis méxima recomendada para
la beclometasona y 1a budesonida es de 400 pg para los nifios y de 800 pg
para adultos y la mitad de dosis para la fluticasona, mas potente. Excep-
cionalmente se pasara de esas dosis, por tiempo breve, ya que los efectos
secundarios de los corticoides tienen lugar con las dosis superiores a las
citadas, en especial el retraso de crecimiento. Un nuevo corticoide inha-
lado, la ciclesonida, parece poseer algunas ventajas sobre los anteriores.
Los corticoides sistémicos (prednisona, metil-prednisolona) sélo estan indi-
cados en casos graves, rebeldes a otros tratamientos, como Gltimo recurso.
Existen broncodilatadores de accion prolongada (a partir de los 6 afios de
edad): formoterol, ala dosis de 12 pg cada 12 horas y salmeterol (50 ng
también cada 12 horas). De ambos existen preparados en aerosol y en polvo.
En casos ms rebeldes, puede afiadirse teofilina de liberacion lenta, por
haberse demostrado que tiene accién antiinflamatoria mds importante que
la broncodilatadora, incluso con dosis inferiores a los 10 mg/kg/dfa. Cuando
los sintomas se presentan preferentemente por la noche, los broncodilata-
dores inhalados de acci6n lenta pueden administrarse solamente antes de
acostarse, o bien dar una dosis de teofilina retardada tras la cena.

Medidas para modificar los factores ambientales, En los casos de asma
grave o rebelde al tratamiento, podria recomendarse un cambio de resi-
dencia, aunque fuera temporal, buscando un clima mds adecuado (cli-
matoterapia). En términos generales, la mayoria de los nifios asmaticos
y, sobre todo, los procedentes de regiones hiimedas y maritimas, mejo-
ran al trasladarlos a un clima de meseta (evitando en lo posible zonas mds
hiimedas, industriales y cercanas a grandes rios) y ms atin a un clima de
montafia de altura moderada, alrededor de 1.500 metros, en situacién pro-
tegida por los vientos y las intensas variaciones de temperatura, grado de
humedad, etc. Su accién favorable se justifica por la falta de contamina-
cién de la atmésfera, riqueza en radiaciones ultravioleta, ozonizacion,
etc., aunque también interviene el cambio de ambiente, la posible sepa-
racién de alergenos responsables, la mejoria del estado general y el psi-
quismo. Para obtener resultados apreciables, la duracién de esta clima-
toterapia no ha de ser inferior a 12 semanas. Las estancias en las llamadas
colonias de verano para nifios asméticos tienen un efecto psicolégico, y
pueden servir para reforzar el autocontrol al ensefiar a los nifios en qué

consiste su enfermedad y cémo pueden evitar las crisis pero que, al estar
situadas esas colonias en zonas poco propicias (zonas rurales, granjas),
puede haber una perjudicial sobrecarga de alergenos.

Tratamiento etiologico. Las medidas encaminadas a eliminar o redu-
cir los alergenos son obligadas: suprimir aquellos elementos del hogar
donde se acumula més el polvo y, por consiguiente, los dcaros (moqueta,
alfombras, adornos y libros en el dormitorio). Colchén y almohada de
goma-espuma, que no esté protegido con una capa de lana ni otras fibras
organicas. Cambio frecuente de las ropas de la cama, que pueden ser de
tejido antialérgico. Limpieza con aspiradora, sin sacudir. Prescindir de
animales en el domicilio, eliminar manchas de moho y zonas himedas
son también necesarias para eliminar importantes fuentes de alergenos,
aunque el nifio todavia no esté sensibilizado a estos mismos.

Es prudente incluir unas recomendaciones dietéticas. Tienen un mayor
interés en lactantes y parvulos, suprimiendo, como se dijo, durante un
periodo inicial de 3-6 meses los alimentos mds alergizantes: leche de
vaca, clara de huevo, frutos secos, harina de trigo, etc. Asimismo, el fre-
cuente reflujo gastroesofagico obliga a considerar la conveniencia de afia-
dir cuidados dietéticos para tratarlo (tomas de alimento fraccionadas y
espesas), potenciados con el tratamiento postural (anti Trendelunburg en
posici6n prono o semisentado). Los intentos de eliminar quirtirgicamente
los focos rinofaringeos, no sélo no mejoran el asma, sino que a menudo
lo empeoran, de modo que el tratamiento operatorio de sinusitis y la amig-
dalectomia estan muy limitados.

La inmunoterapia es el inico procedimiento terapéutico que, segiin
la OMS, “puede alterar el curso natural de las enfermedades alérgicas y
también puede impedir el desarrollo de asma en los pacientes con rini-
tis alérgica”. Consiste en la administracion de extracto del alergeno al
que es sensible el paciente, a dosis progresivas hasta un méaximo esti-
mado o permitido para cada alergeno o segtin la tolerancia del paciente,
por via subcutdnea, aunque la via sublingual se estd utilizando, al pare-
cer, con resultados aceptables; la via tépica nasal es recomendable para
la rinitis alérgica pura o la residual. Requiere el correcto diagndstico cau-
sal y, como todos los medicamentos, reconoce indicaciones y contrain-
dicaciones. El posible mecanismo de accién es modificando el desequi-
librio entre los linfocitos Thl y Th2, a favor de los primeros, con lo que
se reduce la produccién de IgE evitando que se produzcan nuevas sensi-
bilizaciones a alergenos, al mismo tiempo que se reduce de hiperreacti-
vidad bronquial. Tampoco se descarta, la produccion de anticuerpos blo-
queantes de tipo IgG4. Los preparados en uso por via subcutinea son
de liberacién lenta o retardados, que hacen menos molesto este trata-
miento, al reducir pronto el nimero de inyecciones a una por mes.
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16.13 Enfisema. Déficit
de alfa-1-antitripsina

J. Pérez-Frias

La 1-alfa-antitripsina (10tAT, AAT) es sintetizada en el higado y pro-
tege los tejidos alveolares del pulmén de la destruccién por la elastasa de
los neutréfilos. Su déficit, heredado en forma AR, da lugar a enfermedad
hepatica producida por el actimulo y retencién en el reticulo endoplds-
mico del hepatocito de formas polimerizadas anémalas de 10tAT y a enfi-
sema, consecuencia del dafio alveolar producido por su carencia en los
pulmones. Las consecuencias clinicas en la infancia son alteraciones
hemorrégicas, colestasis y enfermedad hepética crénica. La enfermedad
pulmonar por déficit de AAT no se da en la infancia, pero estd intima-
mente unida al enfisema y otras patologias pulmonares en adultos fuma-
dores, por lo cual su prevencion y diagndstico la hacen una enfermedad
de interés para el pediatra.

Genética. La deficiencia de 1o antitripsina (1aAT) es una enferme-
dad hereditaria caracterizada por una disminucidn de los niveles séri-
cos de 10tAT, glucoproteina sintetizada en el higado que constituye el
80% del 1a 1o globulina sérica y que, junto a otras antiproteasas séri-
cas, es importante para la inactivacién de enzimas proteoliticas liberadas
por los leucocitos en el pulmén. Su déficit da lugar al acdmulo de estas
enzimas, a la destruccion proteolitica del tejido pulmonar y a la aparicién
de enfisema. El déficit es consecuencia de mutaciones en el gen de la
10.AT en el cromosoma 14; los dos genes se expresan codominante y con-
juntamente definen la concentracién de 1a.AT en el suero. Es, por tanto,
una enfermedad congénita, de herencia autosémica codominante desde
el punto de vista genotipico, pero recesiva desde el fenotipico ya que la
expresion en forma de riesgo elevado de enfisema pulmonar se produce
tnicamente en portadores de la forma homocigota para un gen deficiente.

El alelo més frecuente es el M y el fenotipo normal es MM. Las dos
mutaciones “deficientes” més frecuentes son Z y S. La mutacion Z es res-
ponsable de que los hepatocitos segreguen sélo el 10-15% de la cantidad
normal, mientras que la S hace que se degrade intrahepatocitariamente
mayor cantidad por lo que la deficiencia relativa asociada a S es menor
que la asociada a Z. Es el alelo Z el que predispone a la manifestacion
clinica del déficit. La incidencia del genotipo ZZ se estima en 1:2.000-
4.000. Clinicamente, los pacientes ZZ pueden presentar hepatopatia, mien-
tras que los genotipos intermedios MS, MZ y SZ no se acompafian con
seguridad de hepatopatia.

La herencia homocigota del gen Z confiere también un riesgo ele-
vado de enfermedad hepatica, sobre todo en nifios. Por otra parte, el défi-
cit homocigético de 10.AT es causa rara de enfisema en la infancia. Se
calcula que aproximadamente el 10% de nifios con déficit homocigético
de 10.AT presenta enfermedad hepética de importancia clinica que varia
desde hepatitis neonatal a cirrosis progresiva. Se ha sugerido que, del 15

al 20% del total de enfermedades crénicas hepéticas en la infancia, pue-
den atribuirse a déficit de 1aAT. La aparicién de hepatopatia es inde-
pendiente de que se produzca o no enfermedad pulmonar y, cuando ésta
se presenta, se caracteriza por sintomas pulmonares crénicos tales como
disnea, sibilancias y tos.

Prevalencia. En Espafia se estimaba en 22 casos por cada 100.000
habitantes pero estudios recientes indican que hay aproximadamente
12.000 pacientes con el déficit de AAT grave homocigoto PiZZ y unos
2.500 con EPOC debida al déficit de AAT. Estos datos contrastan con
la realidad del Registro Espaiiol de Pacientes con déficit de AAT, que
incluye a 395 individuos en septiembre de 2004. Los resultados aporta-
dos son concordantes con los hallados en otros paises. Sin embargo, entre
todas las causas del bajo nimero de casos detectados destaca el infra-
diagndstico debido a que se atribuye el enfisema tnicamente al tabaco
sin investigar la posibilidad del déficit de AAT.

FISIOPATOLOGIA

La AAT es una glicoproteina de 394 aminoécidos con un peso mole-
cular de 52 kD que inhibe a un gran ndmero de proteasas. Constituye el
80% de la alfa 1 globulina sérica. Se expresa principalmente en el higado,
quien la secreta al plasma. La tasa de produccién de AAT es de 34 mg/kg
de masa corporal y la vida media es de 4-6 dias. Las concentraciones séri-
cas normales son de 150-350 mg/dL. Este valor puede estar elevado hasta
10 veces en estados inflamatorios ya que el hepatocito excreta AAT en
fase aguda. Es miembro de la familia de los inhibidores de las protea-
sas de serina. Es capaz de inhibir un nimero de distintas proteinasas de
serina, como la quimotripsina, la colagenasa, la plasmina, la trombina y
las tres proteinasas de los granulos azurdfilos de los neutréfilos: la elas-
tasa neutréfila, la catepsina G y la proteinasa 3. Ha sido 1lamada la anti-
proteasa “suicida” dado que, una vez formado el complejo con la pro-
teasa, no existe disociacion y es aclarado por el sistema reticuloendotelial
y excretado por catabolismo hepético.

En el pulmén, su principal papel fisiol6gico consiste en inhibir a la
elastasa de los neutréfilos y, en consecuencia, prevenir la degradacion
proteolitica excesiva de los elementos de tejido conectivo de la arqui-
tectura pulmonar, especialmente de la elastina, la cual constituye entre
el 10-30% del sostén pulmonar.

Existe una mutacién puntual del gen que codifica la proteina AAT
que se encuentra en 14q:32.1. Se conocen miltiples alelos. Se han diag-
nosticado més de 75 variantes genéticas de la AAT, denominadas inhi-
bidoras de las proteasas. Las variantes se clasifican segiin el sistema Pi
(Protease inhibitor). La gran mayoria de las variantes no son clinica-
mente significativas. '

El alelo Pi normal, el mas comin, ha sido designado con la letra
M, siendo por tanto el fenotipo normal PiMM, que se encuentra en el
90% de los individuos de ascendencia europea y cuyos niveles séricos
de AAT son normales. Las mutaciones deficientes mds frecuentes son
“S” —en la peninsula Ibérica— y “Z”. Las deficiencias de alelos son con-
sideradas clinicamente significativas si los niveles de AAT son meno-
res del 35% de los normales (menores de 80 mg/dL). Los individuos con
AAT menor a este valor presentan un mayor riesgo de desarrollar un enfi-
sema en la edad adulta que la poblacién general.
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Las formas graves de déficit de AAT (menor del 15% de los niveles
considerados normales) son homocigotos para el alelo de la variante PiZ
y se denominan como fenotipos PiZZ. La mayoria pertenecen a la raza
blanca y su prevalencia es de 1:1.670, quedando en 1:3.500 en pobla-
ciones de ascendencia europea. Este fenotipo estd asociado con implica-
cién pulmonar y hepatica. Los nifios homocigotos ZZ presentan cirro-
sis en épocas tempranas y es infrecuente la afeccién pulmonar a pesar del
fenotipo desfavorable.

El fenotipo Pi nulo-nulo no tiene AAT para proteger su tejido conec-
tivo, y poseen un riesgo muy alto de desarrollar enfisema pulmonar, hasta
10 afios antes que los individuos PiZZ. En cualquier caso, el riego de de-
sarrollo de enfisema depende de los niveles séricos de AAT. Los PiZZ
son de alto riesgo, los PiSZ son de bajo riesgo y los PIMZ no suelen tener
alto riesgo excepto que se expongan a factores que estimulen la infla-
macién como el humo del cigarrillo, otros contaminantes y las infec-
ciones. Es el alelo Z el que predispone a la manifestacién clinica del défi-
cit. Los genotipos intermedios MS, MZ, SZ no se acompafian de
hepatopatia. Mientras que la AAT en personas normales se secreta con
rapidez desde el higado, los individuos homocigotos PiZZ sélo alcanzan
el 15% de la concentraci6n plasmatica normal de AT. Estos niveles bajos
hacen que se reduzca la tasa de inhibicion de elastasa, provocando el enfi-
sema pulmonar. Se considera que la presencia de AAT almacenada en
el higado es la causante de la enfermedad hepética, presentando ictericia
neonatal alrededor del 17% de los homocigotos y aproximadamente el
25% de este grupo desarrollard cirrosis.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Esta enfermedad puede predisponer a padecer diferentes tipos de
manifestaciones clinicas, siendo las mas frecuentes en la edad adulta
las respiratorias en forma de enfisema —la predominante—, bronquitis cré-
nica, asma con mala respuesta a broncodilatadores. En la infancia, pato-
logia hemorragica, hepatitis neonatal y colestasis en el RN, cirrosis hepa-
tica en nifios y adultos, paniculitis necrotizante, vasculitis tipo C-ANCA
positivo y aneurismas abdominales e intracraneales. En el adulto la mani-
festacién hepatica mas frecuente es la cirrosis asintomatica, que puede
concluir en un carcinoma hepatocelular. Los homocigotos tienen ten-
dencia a padecer enfisema precoz en la edad adulta y el habito de fumar
acelera este procesa 7-10 afios, produciendo un gran deterioro funcional.

Patologia pulmonar. Excepcional en la infancia, ya que son nece-
sarios afios para que la falta de inhibicidn de la elastasa de los neutréfi-
los se manifieste clinicamente, destaca el enfisema causado por la pér-
dida de elasticidad pulmonar (elastic recoil). En nifios y adolescentes no
suele haber alteracion funcional respiratoria, como aparece ulteriormente
en el adulto, especialmente en fumadores a partir de los treinta afios. Pese
al interés de los pediatras por incluir el déficit de AAT en el protocolo
para explicar patologia pulmonar no bien definida, hay poca evidencia
que lo soporte, si bien es teéricamente posible que un déficit de AAT,
coexistiendo con cualquier enfermedad inflamatoria pulmonar en la infan-
cia, pueda hacer que ésta tenga un peor pronéstico, como ocurre en adul-
tos con bronquiectasias.

DIAGNOSTICO

El diagndstico de sospecha en adulto es, fundamentalmente, clinico,
con la posible presencia de alguno de los siguientes sfntomas o signos:
disnea de reposo o de esfuerzo, fatiga, jadeo, tos cronica, hiperreactivi-
dad de vias aéreas, infecciones respiratorias recurrentes, bronquitis cré-
nica, neumotdrax, sinusitis, paro cardiaco, atopia sin predominio esta-
cional, répido deterioro de la funcién pulmonar sin una historia significativa
de tabaquismo, ictericia, ascitis, sangrado gastrointestinal por varices eso-
fdgicas. En 2003 la Sociedad Americana de Térax (ATS) y la Sociedad
Respiratoria Europea (ERS) emitieron las gufas de diagnostico y trata-
miento donde se recomienda la prueba que detecta el déficit de la pro-
tefna a todos los pacientes con Jas siguientes caracteristicas: EPOC antes
de los 50 afios. EPOC sin historia de tabaquismo. Asma que no revierte

completamente con un tratamiento correcto. Bronquiectasias. Enferme-
dad hepética cronica sin causa aparente. Antecedentes familiares de EPOC,
bronquiectasias. Parejas de personas diagndsticadas con déficit de AAT.
Individuos con paniculitis o vasculitis C-ANCA positivo. Fumador con
historia familiar de déficit de AAT.

A las personas de riesgo segtin los parametros anteriores se les deben
solicitar exdmenes complementarios que incluyan radiografia de térax
donde en casos positivos se pueden objetivar signos de enfisema con hi-
perinsuflacién, posible alteracién de la vascularizacién pulmonar y bullas.
LaTC de térax es la técnica de eleccion para demostrar el enfisema v las
bronquiectasias. Ademds, es una medida sensible para cuantificar el pro-
greso del enfisema, en especial en el fenotipo PiZZ. Las pruebas fun-
cionales respiratorias revelan la disminucién de la capacidad vital y un
patrén obstructivo con difusién pulmonar disminuida. El diagnéstico se
confirma con la medicion directa de la AAT en suero 'y, ante un diag-
ndstico positivo, se debe continuar con el estudio genético, ya que el pro-
noéstico serd diferente segiin la alteracion genética.

TRATAMIENTO

No existe tratamiento curativo especifico de la enfermedad, excepto
quiza la administracién de AAT recombinante inhalada que puede preve-
1ir o tratar la enfermedad pulmonar. En el nifio, mientras tanto, los obje-
tivos se centran en evitar todos los factores que aceleren la pérdida de la
funcién pulmonar: evitar los irritantes respiratorios, como la inhalacién de
humo de cigarrillos, tanto de forma activa como pasiva, el polvo y humos
industriales, la exposicién al polen de las gramineas y a cualquier otra forma
de contaminaci6n ambiental. Se aconseja la vacunacién contra la gripe y
neumococo. Ante la presencia de una infeccidn respiratoria, se debe iniciar
antibioterapia en forma temprana. Se recomienda vitamina E como anti-
oxidante en caso de hepatopatia crénica, acido ursodesoxicdlico cuando
existe colostasis y vitamina K en los trastornos de la coagulacién.

En el momento actual existen varios enfoques terapéuticos posibles:
el pensamiento légico es desarrollar un tratamiento que permita movili-
zar la AAT andémala —AAT-Z—- acumulada en el reticulo endopldsmico
intrahepatocitico, donde estd causando el dafio, hacia el torrente plas-
mético desde donde su actividad antiproteasa —si bien menor que en el
tipo ATT-M- pueda ser efectiva para proteger el pulmén. Esto podria ser
logrado por dos vias: inhibiendo la polimerizacién de la ATT-Z o favo-
reciendo su secrecion hacia la circulacién, como es comun a las enfer-
medades de acimulo en el reticulo. Los resultados mas prometedores en
esta segunda via se estan investigando con el fenilbutirato sédico.

Diversos fdrmacos aumentan los niveles plasmaticos de AAT, presu-
miblemente por incremento de la biosintesis. Entre ellos se encuentra
el danazol (andrégeno) y el tamoxifeno (antiestrégeno) empleados con
poco éxito, fundamentalmente en los cuadros enfisematosos en adoles-
centes y adultos. Su uso se restringe mucho dado su tedrico potencial de
riesgo de enfermedad hepatica. La terapéutica de remplazamiento intra-
venoso con AAT plasmdtica humana purificada también eleva los nive-
les plasmaéticos, en dosis semanales 0 mensuales, sobre todo en pacien-
tes cuya funcién pulmonar se va deteriorando, siendo ineficaz como
tratamiento de la enfermedad hepatica en nifios y pudiendo incluso ser
negativa su administracién, al dar lugar a un mayor acimulo de AAT
en el reticulo endoplasmico del hepatocito, potenciando de esta forma la
lesién hepatica. Ademds, como inconveniente, presenta un costo muy ele-
vado. Pese a todo, los resultados pueden ser prometedores en pacientes
con grave deterioro.

El trasplante de higado proporciona una alternativa mas realista, pro-
porcionando una nueva fuente de AAT, ya que el receptor asume ¢] feno-
tipo del donante y mejora sus niveles plasmaticos. Sin embargo, el tras-
plante no anula completamente el defecto metabdlico, ya que el gen de
la AAT se expresa en diversos tejidos extrahepaticos, en especial en los
monocitos y macréfagos. Al igual que sucede con otros trastornos mono-
génicos, es una enfermedad candidata para su correccién mediante trans-
ferencia génica con avances prometedores.

Forma recombinante de AAT para administracion inhalada. Se
encuentra disponible y es la alternativa mds valorada en la actualidad para



pacientes adultos con enfermedad pulmonar o de forma preventiva; pero no
es un tratamiento ttil para tratar o prevenir el defecto hepdtico en nifios. La
importancia del diagndstico temprano estriba en la posibilidad de realizar
un enérgico programa de cesacion tabdquica y tratamiento de la enferme-
dad pulmonar, un estudio familiar que puede detectar a individuos de ele-
vado riesgo en fases méds tempranas y la posibilidad de iniciar un tratamiento
sustitutivo con AAT en los individuos que cumplen los criterios estableci-
dos. El registro espariol para agrupar los pacientes con esta enfermedad tiene
los siguientes criterios de inclusién: concentraciones de AAT en suero infe-
riores al 35% de las concentraciones normales (menor a 50 mg/dL).
Fenotipo PiZZ u otras variantes deficientes de formas homocigotas
del fenotipo SZ. La mayoria de los pacientes reciben tratamiento susti-
tutivo en pauta de 180 mg/kg de peso cada 21 dias. Los criterios para
recibir tratamiento sustitutivo fueron implementados siguiendo norma-
tivas internacionales. Son criterios para suspender el tratamiento susti-
tutivo la recaida del habito tabdquico, deterioro fisico o psiquico que inca-
pacite al paciente para seguir tratamiento sustitutivo o que haya sido
realizado trasplante de pulmén. La presencia o desarrollo de afectacion
hepdtica no es criterio para suspender un tratamiento sustitutivo.

Seguimiento de los pacientes del registro. Evaluacién clinica y espi-
rometria cada 6 meses (seria aconsejable estudio pletismografico y test
de transferencia de CO con la misma periodicidad o, al menos, anual) de
todos los pacientes de registro, esto es, incluidos o no en pauta de trata-
miento sustitutivo con prolastina. Los pacientes que siguen tratamientos
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deben registrar los valores de AAT predosis, y los posibles efectos adver-
sos del mismo. Se debe realizar el seguimiento también de los pacien-
tes con fenotipo SZ.
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16.14 Neumonias agudas

en la infancia

J. Brines-Solanes, R. Herndndez-Marco

Los pulmones son 6rganos voluminosos que trasiegan permanente-
mente una gran cantidad de aire y por los que pasa todo el gasto cardfaco.
Constituyen por tanto una gran diana donde se manifiestan con frecuen-
cia la accion patégena de miltiples noxas, sobre todo ambientales, pero
también endégenas. La defensa habitual frente a estas agresiones es la
inflamacidn, y esta manifestacion anatomopatoldgica, con su correlato
clinico y radiolégico, es lo que conocemos con el nombre de neumonia.
Dadas la multiplicidad etioldgica y la diversidad de circunstancias que
determinan y condicionan el inicio y la evolucién de la inflamacién pul-
monar, conviene, en cualquier estudio sobre neumonias del nifio, preci-
sar el ambito de lo tratado. En este sentido, el capitulo se centrard en el
estudio de las neumonfas agudas infecciosas de origen comunitario del
nifio sano, no abordando, o haciéndolo de pasada, las del recién nacido,
las crénicas, la pertisica, las neumonias recurrentes, las complicativas
de otros trastornos y las nosocomiales.

Las enfermedades respiratorias son de la mayor importancia en la asis-
tencia pedidtrica. A nivel mundial las infecciones respiratorias agudas
(IRA), especialmente las neumonas, son, junto a la diarrea aguda, el saram-
pidn, el paludismo y la malnutricién, las principales causas de mortalidad
en nifios menores de 5 afios; la mortalidad por IRA en este grupo de edad
representa el 54% de la totalidad de fallecimientos por estas causas.

La neumonia aguda es un diagndstico pedidtrico frecuente en cual-
quier pais, cuyo impacto sobre la mortalidad y la morbilidad la sitiia entre
los procesos de mayor importancia. Se calcula que, en paises templados,
la neumonia afecta anualmente a 15-20/1.000 lactantes, a 30-50/1.000
nifios entre los 2 y 4 afios de vida y a 5-10/1.000 nifios entre 10y 15 afios.
Representan una causa importante de la mortalidad del nifio, rara vez

de forma primaria, constituyendo por lo comtin un proceso terminal en
pacientes con patologia oncolégica, inmunodeficiencias, conectivopatias
y malnutricién de diverso origen. Pueden, al igual que las bronquitis y
bronquiolitis, predisponer en la infancia y en la adultez a la enfermedad
respiratoria cronica.

Las IRA constituyen en nuestro pais el motivo mds frecuente de con-
sulta pedidtrica por enfermedad, calculdndose que hasta un 10% de ellas
podrian ser neumonias. Las neumonias determinan del 4 al 9% del total
de ingresos anuales de un servicio de pediatria general y alcanzan del 40
al 50% de las hospitalizaciones por problemas respiratorios. Constitu-
yen, con otras infecciones agudas de vias bajas, la causa mds frecuente
de mortalidad postneonatal y la 6 causa de muerte en los nifios de 0-14
afos.

En la época del lactante las caracteristicas morfol6gicas y funcio-
nales del pulmoén, junto a las peculiaridades del sistema defensivo, con-
ducen a que la forma mds comiin de inflamacién bronquial sea la bron-
coneumonia cuya manifestacion clinica es el denominado sindrome
bronconeuménico. La bronconeumonia es también la forma predomi-
nante en edades ulteriores de la vida. Una de las caracteristicas mas rele-
vantes del nifio en la edad preescolar (parvulo) es el desarrollo de los
poros alveolares de Kohn y los conductillos broncoalveolares de Lam-
bert, que permiten la difusién transparietal de la infeccion alveolar a par-
tir de un solo foco; estas estructuras, junto al desarrollo del sistema inmu-
nitario a nivel local y general, facilitan la focalizacién de las lesiones,
determinando una forma anatomoclinica de inflamaci6n tipica del nifio
mayor y del adulto: la neumonia lobar o neumonia crupal. Durante esta
época el proceso de socializacion del nifio rebasa los limites de la fami-
lia, incorpordndose progresivamente a grupos humanos mas amplios
(guarderias, colegios) que facilitan la difusién de patdgenos respirato-
rios. Esto explica que la tasa de neumonias del parvulo sea la mds alta de
toda la vida.

ETIOLOGIA

Segtin la naturaleza del agente causal, las neumonias se clasifican en
infecciosas, parasitarias y no infecciosas.

Las neumonias infecciosas constituyen con mucho la forma mas fre-
cuente de inflamacién pulmonar. Este predominio es tan abrumador
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Cuadro 16.14.1. Frecuencia relativa de las neumonias en ninos

Elevada

Media Baja Excepcional, salvo circunstancias especiales
Viricas, 75-90% VRS (L) Adenovirus Rinovirus Citomegalovirus (RN, ID)
Parainfluenza Metapneumovirus Enterovirus (Coxsackie, ECHO) Varicela (RN, ID)
Influenza Sarampi6n Mononucleosis infecciosa Herpes simple (RN, ID)
Bacterianas, 10-25% Neumococo Estafilococo (RN, L, FQ)  H. influenzae b (L, FQ) K. pneumoniae (RN, ID)

M. pneumoniae (E, A)

Cl. trachomatis (RN, 1D, L) P. aeruginosa (RN, ID, FQ)
E. coli (RN, ID)

L. pneumophila (ID)

Otros agentes infecciosos y parasitarios P. jiroveci (RN, ID)

Parésitos, hongos

Aspiracién

Téxica, fisica, hipostatica, inmunoalérgica

No infecciosas

RN: recién nacido; L: lactante; E: escolar; A: adolescente; ID: inmunodeficiencias; FQ: fibrosis quistica.

que no resulta extrafio que el médico considere en su practica diaria
que toda neumonia es infecciosa, olvidando otras posibilidades. Las con-
secuencias pueden ser lamentables, como quedd comprobado hace pocos
afios en la neumonia del sindrome téxico. La mayoria de neumonias comu-
nitarias del nifio son de etiologia virica; los virus originan del 75 al 90%
de todas las neumonias infantiles. En conjunto, el agente més frecuente
durante los 3 primeros afios de vida es el virus respiratorio sincitial (VRS);
otros virus frecuentes durante toda la infancia son los de la gripe Ay B,
parainfluenza, sobre todo el 3, y adenovirus; en un plano mds alejado
se sitian los virus de las enfermedades exanteméticas, en particular el del
sarampion. Se empieza a conocer el impacto como causa de neumonia
de los recientemente identificados metapneumovirus.

Las reumonias bacterianas, bien como infeccién pura o asociadas a
virus, representan casi el 10-25% restante. Entre las bacterias, las més
frecuentes, en el lactante y preescolar, son el neumococo y Haemophilus
influenzae tipo b (Hib); en el escolar y adolescente predominan el neu-
mococo, Mycoplasma prneumoniae y, algo menos, Chlamydia pneumo-
niae.

Entre las neumonias parasitarias destaca por su frecuencia y gra-
vedad la ocasionada por el protozoo Preumocystis carinii, que infecta
a nifios prematuros y pacientes inmunodeprimidos (Cuadro 16.14.1).

De las neumonias no infecciosas la més frecuente es la aspirativa,
que combina un mecanismo quimico y otro fisico de agresion bronco-
pulmonar. A veces se producen neumonfas por sustancias quimicas, sobre
todo hidrocarburos. Todavia un alto porcentaje de casos queda sin diag-
ndstico etiolgico y, a pesar de ello, la mayorfa de los nifios evolucionan
favorablemente con pautas asistenciales muy diversas.

PATOGENIA

El mecanismo de produccion de las neumonfas implica la interaccion
entre el agente agresor y el huésped con la consiguiente respuesta infla-
matoria pulmonar. El agente causal puede alcanzar el parénquima por
diversas vias. Por su frecuencia la via aérea es la mds importante: los
microorganismos llegan a los espacios aéreos terminales bien por la inha-
lacién de pequefias particulas contaminadas suspendidas en €l aire o bien
por la aspiracién de moco infectado procedente de tramos superiores,
frente a los que actian una serie de conocidos mecanismos defensivos,
unos de tipo mecénico ubicados en la via aérea, otros de naturaleza inmune
local o general, que dificultan su asentamiento. La via sanguinea es de
menor importancia, interviniendo en caso de sepsis o de viremias, en cuyo
caso los mecanismos de defensa implicados son, fundamentalmente, los
de la inmunidad general celular y humoral, especificos e inespecificos,
entre los que se cuentan los macréfagos del intersticio perialveolar. La
via directa de lesién pulmonar, como acontece en diversos tipos de heri-
das, asi como la inflamacién parenquimatosa por contigiiidad (medias-
tinitis, esofagitis), es excepcional.

Diversas circunstancias patolégicas pueden alterar los mecanismos
de defensa respiratoria y facilitar la presentacién de neumonias. Sobre-
salen por su frecuencia las derivadas de la insuficiente depuraci6n, calen-
tamiento y humidificacion del aire inspirado: en los nifios con obstruc-
cién nasal, transitoria o permanente, la respiracién bucal determina que

el aire frio, seco e impuro alcance el 4rbol traqueobronquial actuando
como agente irritante. Como consecuencia aumenta la secrecién de moco,
que tenderd a condensarse y estancarse, favoreciendo la contaminacion
por gérmenes y la infeccidn de tramos respiratorios distales. Estas cir-
cunstancias pueden observarse de forma transitoria en el catarro comin
y tinitis alérgica y, de forma prolongada, en la atresia de coanas, hiper-
trofia de adenoides, polipos nasales, traqueotomia e intubacién traqueal
mantenida. En otros casos la inhalacion de gases irritantes incrementa la
secrecién de moco por las vias aéreas, lesiona la mucosa respiratoria y
favorece el estancamiento y colonizacién ulterior. El humo del tabaco
constituye, hoy en dia, el factor irritante mds comtin, siendo menor la
repercusion de algunos téxicos de la polucién atmosférica como el Gxido
nitroso, el amoniaco, el mondxido de carbono o el anhidrido sulfuroso.
La inhalacién de estos gases provoca hiperreactividad bronquial, aumento
de secreciones y sobreinfeccion. Asimismo, el oxigeno, inhalado a con-
centraciones superiores al 70%, produce enlentecimiento € incluso paré-
lisis de los cilios con actimulo de secreciones; por el contrario, la inha-
lacién de oxigeno a insuficientes concentraciones facilita la produccion
de neumonfas al reducir la capacidad de fagocitosis de los macréfagos,
lo que explica, en parte, que éstas se localicen en los segmentos peor ven-
tilados. Los glucocorticoides y otros inmunosupresores reducen, como
es sabido, las defensas frente a la infeccidn; el alcohol deprime la acti-
vidad de los macréfagos y la codeina disminuye la funcién ciliar, con-
traindicdndose, por ello, en menores de 2 afios. Finalmente, una serie
de enfermedades reducen la defensa local o general frente a la infeccion,
favoreciendo el desarrollo de neumontas; entre ellas se incluyen las inmu-
nodeficiencias, la infeccion virica previa de vias aéreas, el asma bron-
quial, el sindrome de aspiracion, las bronquiectasias, la fibrosis quistica
y la discinesia ciliar.

ANATOMIA PATOLGGICA

Las neumonias originan cambios morfolégicos a nivel de los alvéo-
los, del intersticio y de las vias aéreas inferiores; la participacion de cada
una de las estructuras en intensidad, tipo y extension, varia segiin las
caracteristicas de la interaccién agente causal-huésped, asi como de otros
factores asociados, tales como la fase evolutiva o el tratamiento previo.
En cualquier caso, la lesion es siempre de naturaleza inflamatoria. Segiin
la extension de las lesiones, se han clasificado las inflamaciones pul-
monares en; neumonia lobar, bronconeumonia o neumonia lobulillar y
neumonia intersticial.

Neumonia lobar. La inflamacién afecta a todo un 16bulo (neumonia
lobar), a un segmento (neumonia segmentaria) o a parte de un segmento
(neumonia subsegmentaria), de forma mds o menos homogénea, sin que
exista parénquima sano intercalado. La participacién de todo un 16bulo
puede ser el resultado de la difusion por contigiiidad, facilitada por los
poros alveolares de Kohn y los conductos bronquioalveolares de Lam-
bert: es la neumonia lobar primaria, tipica de la infeccién neumocécica
del nifio mayor y del adulto, pero rara en el lactante. Otras veces el l6bulo
se afecta por la confluencia de inflamaciones lobulillares miiltiples pro-
pagadas por via bronquial: es la neumonia lobar secundaria, cuyo para-



digma lo ofrece la neumonia lobar estafilocécica que, por su desarrollo,
es realmente una bronconeumonia. En la neumonia lobar genuina los gér-
menes alcanzan el pulmén predominantemente por via aérea. La lesion
inicial tiene lugar en los alvéolos, que presentan un exudado inflamato-
rio fluido, rico en gérmenes. Después pasa a los espacios contiguos de
forma directa a través de los tabiques alveolares o indirectamente tras
la invasion de las vias aéreas terminales y progresion centrifuga. En este
tipo de neumonia las lesiones bronquiales y bronquiolares son menos
intensas y circunscritas al 4rea inflamada. La preferencia de la inflama-
cién por ciertos segmentos o lébulos, como el segmento posterior del
16bulo superior derecho, ha sido atribuida a las caracteristicas anatomi-
cas bronquiales, estructura pulmonar y postura del nifio. La neumonia no
tratada evoluciona en las siguientes fases: 1) congestion o ingurgitacion;
2) hepatizacion roja; 3) hepatizacién amarilla; 4) resolucién. Estas eta-
pas pueden observarse a medida que progresa el proceso inflamatorio, si
bien la antibioterapia ha modificado profundamente esta evolucién.

Bronconeumonia. Es la forma de inflamacién pulmonar més fre-
cuente del lactante. Como en parte fue expuesto en el capitulo anterior,
viene definida por la presencia simultdnea de lesiones bronquiales y paren-
quimatosas, siendo mas representativa su distribucion que la especifici-
dad de las alteraciones. La lesion parenquimatosa estd configurada por
la congestion inflamatoria, la atelectasia y la infiltraci6n gris bronquial,
que constituyen los tres estadios cldsicos y sucesivos de la enfermedad,
més los cambios secundarios a la lesién bronquial (atrapamiento aéreo,
atelectasia). En conjunto, hay una morfologfa muy abigarrada segtin el
momento evolutivo, la intensidad de la inflamacién y la zona afectada,
mostrando cambios morfolégicos concomitantes por el edema, la infil-
tracion y la eventual necrosis. A veces las lesiones parenquimatosas pue-
den escasear a favor de las bronquiales.

Neumonia intersticial. En su forma pura esta inflamacién es excep-
cional en Pediatria. En la inmensa mayoria es de etiologfa viral o por M.
pneumoniae, pero ciertos pacientes con infeccidn por Bordetella pertus-
sis y estreptococo hemolitico, sobre todo en el RN, pueden mostrar un
cuadro radiolégico de predominio intersticial. A menudo el proceso se
localiza en el intersticio perivascular que, a nivel del hilio, envuelve los
bronquios y grandes vasos y ocasiona imagenes radiograficas hiliofuga-
les. Otras veces la inflamaci6n queda confinada en los tabiques interal-
veolares (intersticio perialveolar), con engrosamiento septal. Suele ser
comin un infiltrado intraalveolar moderado en las zonas més afectadas.
Ocasionalmente existen depdsitos de fibrina sobre las paredes alveola-
res y conductos, simulando membranas hialinas. Las células del epitelio
alveolar pueden tomar aspecto cuboide, como manifestacion inicial de la
transformacion en células gigantes.

FISIOPATOLOGIA

En la mayoria de los nifios con neumonia los trastornos funcionales
derivan de la coexistencia de un proceso infeccioso con una disfuncién
respiratoria. Las consecuencias usuales de la infeccion se traducen por
un conjunto semioldgico, donde destacan por su frecuencia: fiebre, ano-
rexia, mal estado general, cambio de cardcter con irritabilidad, malhu-
mor o agitacién y taquicardia, convulsiones reaccionales, delirio y tras-
torno de la conciencia. También pueden existir nduseas y vomitos
(especialmente en neumonias bacterianas), sed y diuresis escasa con ori-
nas concentradas, motivadas ocasionalmente por la secrecién inapropiada
de hormona antidiurética. Suele haber un incremento del metabolismo
basal y a veces cetosis, que junto a la hipoxemia, condiciona una acido-
sis metabolica. Existen las alteraciones analiticas correspondientes (véase
mas adelante).

La disfuncion respiratoria varfa con el tipo de inflamacién pulmo-
nar. Este trastorno funcional es el principal responsable de las muertes
por neumonia. En la neumonia lobar se observa insaturacién de oxigeno
y reduccidn de su presion en sangre arterial, mayor cuando la inflama-
cién afecta a la mitad o més de un pulmén. La consecuencia clinica mas
patente de la hipoxemia es la cianosis acompafiada ocasionalmente de
delirio, haciéndose manifiesta con tasas de saturacién de O, del 70% o
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menores (Pa0,, 40 mmHg). La hipoxemia intensa provoca hiperventila-
cion alveolar, por lo que la PaCO; puede estar reducida pero, en general,
es normal o poco disminuida.

La hipoxia tisular determina una defectuosa utilizacién de la glucosa
como fuente energética, limitando su metabolismo aerébico, con lacta-
cidemia elevada y acidosis metabélica. Si la hipoxia tisular es notable,
con saturaciones arteriales de O; inferiores al 40% (equivalentes a una
Pa0; de unos 30 mmHg), sobreviene disfuncién y dafio celular. Uno de
los 6rganos peor dotados para resistir la hipoxia es el cerebro, dado su
peculiar metabolismo y las escasas reservas hidrocarbonadas. Por ello,
en la hipoxia aparece disminucién del control neuromuscular, trastornos
de la conciencia y del comportamiento y posible necrosis neuronal, de
temibles consecuencias. A nivel cardiovascular la hipoxia leve causa
taquicardia, aumento del gasto cardiaco, del flujo coronario y de la pre-
sién sanguinea, debido todo ello a la liberacién de catecolaminas; en la
hipoxia grave hay depresion de la contraccién miocérdica e incluso arrit-
mia ventricular con aumento de SGOT. La hipoxia hepatica reduce la
capacidad funcional del higado, que favorece el mantenimiento de la aci-
dosis metabdlica, llegando en formas intensas a lesionar los hepatocitos
centrolobulillares; analiticamente puede observarse aumento de la con-
centracién de las enzimas hepaticas SGPT y LDH, asi como del amonio.
El pulmén también se afecta por la hipoxia que trastorna la permeabili-
dad capilar, promoviendo 1a formaci6n de trasudado y edema intersticial;
la presién de la arteria pulmonar puede aumentar, disminuyendo la capa-
cidad fagocitaria de los macréfagos alveolares. En hipoxemias modera-
das aumenta el flujo plasmdtico renal, pero la capacidad de deplecion de
agua y la excrecién fraccional de sodio quedan reducidas.

En las neumonias segmentaria y lobar del nifio mayor disminuyen
la capacidad vital (la limitacién puede ser mayor en caso de dolor pleu-
ral o derrame) y la compliancia pulmonar. En la neumonia intersticial el
trastorno fisiopatolégico més notable incide sobre la capacidad de difu-
sion que estd disminuida incluso meses después de curarse el proceso,
originando hipoxemia y, secundariamente, hipocapnia, por estimulo de
la primera sobre el centro respiratorio.

CLINICA

Las manifestaciones clinicas de las neumonfas del nifio varian segiin
la edad, el agente etiolgico, la expresién anatomopatolégica, la reper-
cusion funcional, el momento evolutivo y la existencia o ausencia de tra-
tamiento previo, aunque existen una serie de caracteristicas semiolGgi-
cas que son comunes a la mayoria de las inflamaciones pulmonares.
Algunas de estas manifestaciones pueden faltar, al menos en los momen-
tos iniciales o finales del proceso; en algunas circunstancias destacardn
otros elementos semioldgicos.

En las neumonias segmentaria y lobar de origen neumocdécico, el
comienzo en un nifio sin enfermedad previa puede ser brusco e incluso
“solemne”: de forma stbita se manifiestan escalofrios, hiperpirexia, cefa-
leas y a veces vomitos y convulsiones; el estado general se afecta gra-
vemente en pocas horas y puede aparecer delirio; en estos momentos los
signos respiratorios suelen ser poco aparentes. En otras ocasiones se pro-
duce agravacién progresiva de una previa infeccion descendente de vias
respiratorias: al cabo de unos 2-4 dias aumenta la fiebre, la astenia, el
malestar y la anorexia, a la vez que aparece la disnea, se incrementa la
semiologfa de vias aéreas y hace su aparicion la propia del parénquima
pulmonar (broncofonia, soplo neuménico, etc.). En la neumonia inters-
ticial predomina la sintomatologfa general de tipo gripal, acompafiada a
veces del exantema de la virosis correspondiente.

En el periodo de estado, establecido el cuadro clinico, las nfanifes-
taciones respiratorias se hacen mas llamativas, destacando: 1) Tos: al
principio irritativa pero que conforme avanza el proceso se reblandece.
2) Disnea: generalmente inspiratoria y acompafiada con frecuencia de
tiraje; no pocas veces mixta, sobre todo en las bronconeumonias. 3) Polip-
nea: el aumento de la frecuencia respiratoria va a menudo acompaiiado
de disminucién de la profundidad de la respiracion (taquipnea) por la
reducida distensibilidad; si la inflamacion es extensa puede haber hiperp-
nea (aumento de la frecuencia y amplitud respiratorias) con empleo de
los musculos respiratorios auxiliares. Tos y polipnea pueden ser los Gni-
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cos signos respiratorios de la neumonia intersticial. 4) Alteracion del ciclo
respiratorio normal: con una pausa al final de la inspiracién por cierre
momentaneo de la glotis en un intento de retener el aire y aumentar el
intercambio gaseoso alveolar. 5) Quejido espiratorio: por apertura brusca
de la glotis ocasionando un sonido caracteristico como si el nifio “escu-
piera el aire”. 6) Cianosis: secundaria a la hipoxemia, con o sin altera-
cién de la conciencia, agitacién o/y comportamiento anémalo. 7) Sinto-
matologia refleja: eventualmente puede simular un sindrome meningeo
(sobre todo en neumonias paravertebrales) o un abdomen agudo (por
dolor abdominal referido) en el curso de neumonias basales o en las
que se asocia gran hipoxemia.

La inspeccién permitird comprobar algunos signos: en la neumonia
lobar extensa puede ser patente una inmovilidad relativa del hemitérax
afecto. Durante el primero y segundo dias de enfermedad es comiin encon-
trar como unico hallazgo de auscultacién una respiracién ruda con inten-
sificacién actstica de ambas fases respiratorias; si existe afeccién de vias,
es posible auscultar estertores himedos y algunos roncus o sibilancias.
Pasados uno o dos dias, en caso de consolidacién lobar, aparecerd bron-
cofonia, soplo neumdnico y crepitantes localizados. En la neumonia inters-
ticial pura son escasas las manifestaciones auscultatorias. El interés de
la percusién suele limitarse a detectar matidez de una consolidacién
extensa o un derrame pleural voluminoso, pero habitualmente es normal
al inicio del proceso. La afectacion pleural en la forma de pleuritis seca,
derrame o neumotdrax, afiade su peculiar semiologfa, descrita en otro
capitulo (véase cap. 16.20). Toda esta clinica resulta més caracteristica
cuanto mayor es la edad del nifio. Para mds datos clinicos, conviene revi-
sar més adelante lo expuesto a propésito de la neumonia neumococica.

EXAMENES COMPLEMENTARIOS

Los mas importantes son la radiologia, la investigacién etiol6gica y
la valoracién de los gases sanguineos y del equilibrio dcido-bésico.

Radiologia

El estudio radioldgico del térax continda siendo el procedimiento
complementario que, aisladamente, ofrece mds elementos diagnésticos
si bien, por las caracteristicas anatomopatoldgicas descritas, son multi-
ples las imagenes posibles y no siempre mostrardn un patrén radiogra-
fico puro aunque, unido a su evolucién, puede ser suficiente para suge-
rir la etiologia. La ocupacién de los espacios aéreos terminales ocasiona
la consolidacién del parénquima, con una distribucién subsegmentaria,
segmentaria o lobar, pero nunca habrd reduccion del volumen del parén-
quima afecto, como acontece en la atelectasia. Por consiguiente, no se
observara desplazamiento de cisuras, diafragma y mediastino, como tam-
poco retraccién costal ni hiperaireacién compensadora del resto del parén-
quima. Por el contrario, si la inflamacién es muy intensa, puede aumen-
tar por edema el volumen del parénquima afecto, causando un
abombamiento de cisuras como ocurre a veces en la neumonia por K.
pneumoniae. La coexistencia de espacios terminales ocupados y vias
aéreas libres podrd determinar la aparicién de broncograma aéreo, menos
frecuente cuanto més pequefio es el nifio, posiblemente por el menor did-
metro de los bronquios. La imagen tnica localizada en un segmento o
16bulo es propia de las neumonias bacterianas especialmente la neu-
mococica del nifio mayor. Una forma caracteristica del nifio pequefio es
la denominada neumonia redonda u oval, que puede ser confundida
con una masa mediastinica o un proceso neopldsico. Frecuentemente se
trata de la fase inicial de la neumonia neumocdcica, aclarandose el diag-
néstico por la clinica y la respuesta terapéutica (Figs. 16.14.1 a 16.14.6).

La bronconeumonia ofrece unas imagenes radiolégicas abigarradas
derivadas de la afectacién concomitante de las vias y del parénquima. La
inflamacidn de las vias aéreas no ocasiona imagenes radiolégicas direc-
tas pero dependiendo del grado de obstruccién pueden observarse som-
bras parcheadas por atelectasia o/e hiperclaridades por atrapamiento aéreo.
Suelen existir infiltrados perihiliares o difusos, asi como opacidades e
infiltrados producidas por multiples focos parenquimatosos de consoli-
dacién.

En la forma més frecuente de neumonia intersticial la imagen radio-
grafica es un infiltrado hiliar bilateral con hilios mal definidos y promi-

nentes o con extension hiliofugal (imagen “en alas de mariposa”). La
inflamacién pura del intersticio perialveolar es excepcional, pero puede
predominar en algunas neumonias viricas o por M. pneumoniae, mos-
trando una reticulacién fina o0 mediana difusa, segmentaria o lobar, con
aspecto de vidrio deslustrado y, menos frecuentemente, un patrén miliar;
si las lesiones alcanzan los alvéolos, aparecen imagenes algodonosas o
nodulares de variada extension. Las complicaciones afiaden nuevos sig-
nos radioldgicos, como la necrosis del parénquima con formacion de cavi-
dades aéreas (neumatoceles) o la afectacion pleural con las imégenes pro-
pias de pleuritis seca, derrame localizado, derrame pleural libre o
pioneumotoérax.

Identificacion del agente patogeno

La identificacion de virus, bacterias, hongos y protozoos se realiza a
partir de muestras respiratorias o extrarrespiratorias que investigan el
agente causal, sus componentes especificos o la respuesta de los anti-
cuerpos a la infeccién. Se trata en detalle en el apartado de Diagnés-
tico. Véase también el capitulo 5.2 y los capitulos correspondientes a cada
MICroorganismo

Gasometria

El anilisis de gases en sangre arterial permite estudiar las conse-
cuencias del trastorno respiratorio sobre el recambio gaseoso y tomar las
medidas asistenciales pertinentes: la Pa0,, la PaCO, y el pH indicarén,
respectivamente, el grado de hipoxemia, hiper o hipocapnia y eventual
acidemia. La valoracién continua de estas variables puede efectuarse por
via transcuténea, especialmente la TcO, (pulsioximetria) y la TcCO, (cap-
nografia), que posibilitan la monitorizacién continua de la saturacién
de O, y CO, e incluso su registro mediante poligrafo u ordenador.

Otros examenes complementarios. Tienen interés ocasional como
orientacion etiolégica. La mayoria de las neumonias del nifio presentan
leucocitosis notable (> 15.000/mm?) y desviacién a la izquierda, que suele
ser m4s acentuada en las bacterianas; la leucopenia suele ser rara, incluso
en las neumontias bacterianas y, si se presenta, puede ser de mal pronds-
tico. En las neumonias bacterianas estdn aumentadas la proteina C reac-
tiva (> 30 mg/100 mL} y la velocidad de sedimentacién globular.

DIAGNOSTICO

Sélo parcialmente se ha conseguido alcanzar un consenso sobre el
mejor proceder respecto al diagndstico y tratamiento de las infecciones
agudas de vias bajas; y ello puede ser debido a que existen varios enfo-
ques correctos. Por ello conviene analizar los factores y circunstancias
més relevantes sobre los que asientan los juicios clfnicos que orientan la
asistencia a un nifio con probable neumonia. Ante la sospecha de una
inflamaci6n pulmonar el diagngstico debe perseguir cuanto menos la con-
firmacién de la misma, su probable etiologia y la gravedad del proceso,
esto 1iltimo, en gran manera determinado por el trastorno respiratorio, la
intensidad de la infeccién y la velocidad de progresién.

Confirmacion de la inflamacién pulmonar

Las manifestaciones clinicas iniciales varian mucho segin edad del
nifio, etiologia y tratamiento previos pero, en cualquier caso, al poco
tiempo de iniciarse el proceso, suele hacerse patente la asociacién de sig-
nos de naturaleza infecciosa y otros respiratorios; ocasionalmente, sobre
todo en neumonias bacterianas de las bases o regiones paravertebrales,
puede manifestarse semiologia referida en forma de dolor abdominal y
sindrome meningeo, respectlvamente

La sospecha de neumonia se suscita habitualmente en todo nifio
con fiebre, tos y taquipnea; la concomitancia de disnea (aleteo nasal,
retraccidn intercostal), quejido espiratorio y, especialmente, la auscul-
tacién de crepitantes ofy soplo neuménico, refuerza la posibilidad de este
diagndstico; con esta semiologia los pediatras experimentados pueden
inferir hasta un 80% de los diagndsticos. Cuanto menor es el nifio, mayor
es la dificultad diagndstica dado que los signos aparentes pueden ser
los propios de vias superiores, en detrimento de los de las vias inferiores
y parénquima.
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Figura 16.14.1. Neumonia del lébulo superior derecho.

:

Figura 16.14.3. El caso anterior en proyeccion lateral. Figura 16.14.4. Tridngulo neumdnico especialmente intenso, con participacion
de pleura interlobar.

Figura 16.14.5. Neumonia basal izquierda.
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El diagndstico de neumonia es confirmado por 1a radiografia de torax
que muestra iméagenes de consolidacién segmentaria o lobar, infiltrados
pulmonares o alteracion intersticial. La radiografia de térax, ademas de
objetivar la afectacién pulmonar, nos indica su extension y posibles com-
plicaciones como atelectasia o derrame pleural. Pero la radiologia no es
definitiva ni siquiera para el diagnéstico de existencia de neumonia: las
atelectasias, que frecuentemente acompaiian a los procesos virales, pue-
den ser confundidos con consolidaciones neumonicas aunque, en gene-
ral, los pacientes suelen estar menos febriles y menos taquipneicos. Por
otra parte, la neumonia viral puede también causar patrones de conden-
sacién alveolar. En la neumonia por VRS se ha descrito como suges-
tivo el ensanchamiento hiliar unilateral, habitualmente derecho, en un
proceso infeccioso respiratorio de comienzo rapido. La consolidacién
segmentaria o lobar es propia de la neumonia por neumococo y, en el
nifio de menos de 3 afios, de 1a ocasionada por H. influenzae; este dltimo
ofrece una serie de manifestaciones radiograficas que pueden ser indis-
tinguibles de otras causas viricas o bacterianas, observandose un infil-
trado segmentario en un 62% de casos, consolidacién lobar en un 28% y
bronconeumonia difusa o neumonia intersticial en un 5%. Los infiltra-
dos bilaterales son méds comunes en neumonias virales y por clamidias,
aunque pueden verse en neumonias bacterianas, sobre todo en nifios
pequerios y en las ocasionadas por M. prneumoniae. En esta dltima, en
preescolares, escolares y adolescentes, se han observado tres patrones
radiogréficos con igual frecuencia: infiltrados intersticiales bilaterales
perivasobronquiales, consolidaciones parenquimatosas parcheadas y con-
solidaciones acinares homogéneas en vidrio esmerilado, observindose
frecuentemente el predominio en un solo l6bulo; los 16bulos inferiores
se afectan con mayor frecuencia, el agrandamiento de los ganglios hilia-
res fue un hallazgo comiin y el derrame pleural fue raro. El derrame pleu-
ral, por otra parte, es fuertemente sugestivo de infeccién bacteriana, pero
no es un hallazgo frecuente. Del mismo modo, la cavitacién pulmonar es
muy sugestiva de neumonia bacteriana sobre todo por estafilococo y, tlti-
mamente, por NEUMOoCoco.

Se aconseja, por tanto, practicar radiografia de térax en nifios pre-
viamente sanos con fiebre mas uno o varios de los siguientes signos:
taquipnea, disnea (aleteo nasal, ruido respiratorio audible, retraccion inter-
costal), estertores o disminucién de los ruidos respiratorios a la auscul-
tacion. Las razones de tal actitud suelen justificarse en lo siguiente: mayor
certeza diagnostica. Objetivacion de los hallazgos iniciales para com-
parar si la terapéutica empirica falla. Excluir la presencia de derrame pleu-
ral, obstruccién bronquial o neumatoceles. Orientacién etioldgica (bac-
teriana, virica o M. pneumoniae). Proteccién medicolegal.

A pesar de ello, otros autores tratan a los nifios con sospecha de neu-
moria sélo en base a los hallazgos clinicos y limitan la exploracion radio-
gréifica a menores de 6 meses, posibilidad de neumonia bacteriana ofy de
derrame pleural, nifios graves, escolares y adolescentes y a los que no
mejoran tras 1 6 2 dias de antibioterapia empirica. Evitan esta exposicién
en los nifios pequefios, cuya etiologia suele ser viral, y cuyo tratamiento
no suele ser dirigido por la radiografia que, en tales casos, puede dar satis-
faccion pero es de escasa ayuda, posiblemente menos que la pulsioxi-
metria. Por otro lado, la mayoria de autores coinciden en considerar que,
en nifios con fiebre pero sin sintomatologia respiratoria, las radiogra-
fias de térax, raramente son positivas.

Los datos rutinarios de laboratorio son poco objetivos para precisar
la existencia de neumonia o discriminar la etiologfa: una leucocitosis
de 15.000/mm? o superior, una elevacion de la VSG o un aumento de la
PCR sérica aumenta la probabilidad de neumonia en un nifio con fie-
bre; pero muchos nifios febriles sin neumonia ofrecen estos hallazgos y
otros nifios febriles con neumonia carecen de ellos.

Diagnostico diferencial

Diversos procesos pueden ser tomados en la consideracién diferen-
cial: en la distincién con procesos intratordcicos no infecciosos conviene
recordar que la asociacion de diversas anomalias radiograficas pulmo-
nares y una infecci6n respiratoria banal puede presentar en un primer
momento dificultades diagndsticas, que la evolucidn permitird despejar:
1) en ocasiones se trata de imagenes de densidad agua debida a hiper-
trofia tfmica, adenopatias, secuestro pulmonar, quistes congénitos radioo-
pacos (a veces infectados), teratomas, quistes hidatidicos, tumores malig-

nos bien primitivos o metastésicos y fistula arteriovenosa. 2) Las im4-
genes aéreas localizadas de los neumatoceles pueden ser confundidas con
los quistes congénitos. 3) Imagenes abigarradas de aspiracion son obser-
vables en las fistulas traqueoesofdgicas y desérdenes de la deglucién,
como la disfagia cricofaringea. 4) La repercusién pleural plantea el diag-
ndstico diferencial con pleuritis. 5) El diagndstico diferencial entre bron-
coneumonia y cardiopatias se dificulta por la posibilidad de manifesta-
ciones respiratorias por edema pulmonar o por acidosis metabélica.

La patologia infecciosa de vias respiratorias altas y medias rara-
mente ocasiona problemas diferenciales con las neumonias; de todos
modos el estudio radiografico permitird excluir la afeccién parenquima-
tosa. La bronquitis espéstica puede plantear dudas diagnésticas, espe-
cialmente cuando asocia un componente infeccioso: los antecedentes pre-
vios de crisis respiratorias, la disnea de predominio espiratorio, la menor
elevacion febril y la auscultacién de ruidos de vias aéreas (roncus, sibi-
lancias y subcrepitantes ocasionales) permiten la distincién. La dificul-
tad diagndstica puede ser mayor en bronconeumonias acompaiiadas de
constriccién bronquial, pero la evolucién clinica y radioldgica aclara el
problema. La bronquiolitis (véase cap. 16.10) plantea problemas dife-
renciales, pero en edades menores. De forma excepcional, existen dudas
con algunas infecciones extrarrespiratorias cuando cursan con polipnea,
generalmente ocasionada por el aumento del metabolismo por la fiebre
con o sin acidosis metabdlica o por aspiracién de contenido géstrico
por un vémito prodrémico en el curso de una infeccién. La cronologia
del trastorno respiratorio y su relacién con el vémito, asi como la radio-
logfa y evolucidn, suelen orientar la etiologfa; sin embargo, cuando la
infeccion es del sistema nervioso central, la disminuci6n o abolicién de
reflejos y la ocasional alteracién de la conciencia hacen dificil obtener el
antecedente anamnésico.

Diagnostico etiolégico

Aunque la edad, la estacién del afio y las manifestaciones clinicas y
radiol6gicas pueden orientar el agente causal de 1a neumonia, con mucha
frecuencia esta orientacién no es posible dado que un mismo cuadro cli-
nico puede justificarse por agentes bien distintos y a que raramente estas
manifestaciones son especificas. Ademas, con cierta frecuencia coexiste
infeccidn viral y bacteriana, bien porque la primera predisponga a la
segunda, bien porque la infeccidn virica de vias superiores facilite la trans-
misién distal de patdgenos bacterianos. La cuestion practica que mas fre-
cuentemente se plantea es diferenciar la neumonia virica de la bacteriana,
especialmente la ocasionada por neumococo, H. influenzae y M. pneu-
moniae; pero conviene insistir en que no es posible efectuar esta distin-
cién de manera fidedigna en base a la clinica, la radiologfa, el recuento
leucocitario, 1a PCR o a las pruebas rapidas de identificacién del antigeno
bacteriano. Una orientacién al respecto se describe en el Cuadro 16.14.2.

La etiologia viral se presume ante un nifio, previamente sano, con un
ambiente epidémico familiar o escolar, manifestaciones de infeccién des-
cendente de vias altas y fiebre escasa, que en unos pocos dias empeora de
sus signos infecciosos y respiratorios, con eventual estridor y disnea, y
que presenta infiltrados pulmonares a la radiografia con o sin atrapamiento
aéreo (nunca neumatocele; derrame pleural, excepcional), con escasa o
nula leucocitosis. Dado que frecuentemente no se identifica el virus, los
datos epidemioldgicos, familiares y comunitarios, sobre infecciones res-
piratorias son muy importantes ya que la dispersion aérea de los agentes
favorece la presentacién simultdnea de casos. Por el contrario, el comienzo
agudo, con fiebre elevada, aspecto tdxico, soplo neuménico, consolida-
cién segmentaria o lobar, leucocitosis (> 15.000/mm3) con desviacién a
la izquierda y elevacion de la PCR apoyan la etiologia bacteriana. Del
mismo modo, la infeccién por M. pneumoniae en el escolar y adolescente
suele estar precedida, semanas antes, por otros casos de afeccién “gripal”
en algtin miembro del entorno inmediato. El comienzo suele ser gradual
sin fiebre, con febricula o fiebre moderada, cefalea, mialgias, tos irrita-
tiva con auscultacién patolégica nula o escasa, y variable de vias y de
parénquima. La neumonia por M. pneumoniae tiene unas caracteristicas
epidemioldgicas similares a las de la infeccién gripal, pero una secuencia
que discurre “a cdmara lenta”. La radiograffa es inespecifica y habitual-
mente consiste en la afectacién unilateral de un 16bulo con infiltrado inters-
ticial que puede progresar a consolidacion segmentaria y, a veces, derrame
pleural; frecuentemente las crioaglutininas son positivas.
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Cuadro 16.14.2. Caracteres diferenciales de las nemnonias bacterianas, viricas y por Mycoplasma

Cualquiera, de preferencia lactantes

Mycoplasma

Escolares, adolescentes

Generalmente < 39 °C k

Bacterias Virus
Anamnesis
Edad Cualquiera, especialmente lactantes
(Cuadro 16.14.1) y péarvulos
Temperatura La mayoria 2 39 °C La mayorfa < 39 °C
Comienzo Agudo, puede seguir a infeccién Infeccidn respiratoria alta que

respiratoria alta

empeora progresivamente

Tos que empeora progresivamente

Otros enfermos en el domicilio Excepcionalmente

Frecuentes, simultineamente

Frecuentes, semanas antes

Raros: meningitis, otitis, artritis
Frecuentes: meningismo, herpes

Sintomas y signos asociados

Productiva

Tos

Dolor en punta de costado

7 Frecuente (é menud; (iolor abE(;ﬁiinal) Raro

Frecuente: mialgia, exantema, conjuntivitis,
faringitis, aftas bucales, diarrea, cistitis

No productiva

Frecuentes: cefalea, dolor faringeo, mialgias, exantema
ocasional, conjuntivitis, otitis media, miringitis
bullosa hemorrdgica, enantema; vémitos, diarrea

Coqueluchoide, paroxistica, productiva a veces

Raro

Exploracion clinica
Auscultacién Estertores localizados. Matidez ocasional
a la percusién. Disminucién del mur-

mullo. Soplo neuménico. Broncofonfa

Estertores difusos, bilaterales, sin localizacién
anatémica. Jadeo en el lactante pequefio

Muchas veces estertores unilaterales, pero con
frecuencia en mds de un [6bulo

Afectacin general Intensa Variable Leve
Hallazgos radiogrdficos
Inicial Infiltrado alveolar parcheado u Hiperaireacion. Infiltrado intersticial difuso Infiltrado parcheado alvéolo-intersticial en un 16bulo
opacificaci6n lobar o segmentaria o perihiliar aislado, en contiguos o bilateral
Progresién Frecuente, ripida Rara A veces, puede ser migratoria
Derrame pleural Puede haber; ripidamente progresivo Excepcional: escaso, no progresivo Raro: pequefio, no progresivo
Laboratorio
Recuento y formula La mayorfa > 15.000. Predominio La mayorfa < 15.000. Predominio de linfocitos ~ La mayoria recuento normal. En ocasiones neutrofilia
leucocitaria de granulocitos
Proteina C reactiva elevada Casi siempre Rara Rara
Casi siempre A veces Casi siempre

VSG 2 30 mm/1* hora

La identificacion precisa del agente etioldgico se realiza excepcio-
nalmente en medio comunitario. En el hospitalario, esta identificacién
resulta también dificil incluso cuando se emplean las técnicas més avan-
zadas, dado que la infeccién acontece en el pulmén, 6rgano poco acce-
sible para la obtencién rutinaria de muestras. En las mejores condicio-
nes, la tasa de identificacién etiolégica no va mucho més alld del 40%,
reduciéndose a menos del 10% en los inicios de los procesos bacteria-
nos, justo cuando mas interesa terapéuticamente.

Identificacion de las bacterias. Para ello se recurren a diversas mues-
tras y procedimientos: a) secreciones nasofaringeas. Las muestras de
secreciones nasofaringeas o bucales no son de confianza y suelen con-
fundir mds que aclarar; los hallazgos microbiolégicos correlacionan poco
con los patégenos del parénquima pulmonar, muchos de los cuales for-
man parte de la microflora normal del tracto respiratorio superior. Hay
que contar, ademds, con que el uso de los antibidticos de amplio espec-
tro seleccionard las cepas resistentes, que aparecerdn en el cultivo sean
0 no las responsables de la neumonia. b Esputo. Por las mismas razo-
nes, el estudio microbioldgico del esputo raramente se solicita; sélo es
fiable si se siguen criterios muy estrictos de obtencion y tratamiento de
la muestra. ¢) Secreciones traqueobronquiales. La tincién directa y el
cultivo del aspirado traqueal o bronquial obtenido con catéter, puncién
transtraqueal o broncoscopia, o el lavado bronquial, sélo se justifican, en
medio hospitalario, en algunos casos graves que no responden al trata-
miento, habitualmente nifios inmunodeprimidos. d) Liguido del lavado
broncoalveolar (LBA). Puede efectuarse mediante broncoscopio rigido
pero, si el didmetro de la via lo permite, el uso de la fibrobroncoscopia
mejora los resultados al facilitar la visualizacién de la via aérea y, con
ello, la practica selectiva de LBAs segmentarios o lobares. El LBA puede
efectuarse sin broncoscopio mediante técnica de Alpert, O’Sullivan y
Panitch, mediante técnica de Koumbourlis y Kurland o mediante catéte-
res de Metras. El estudio citolégico y microbioldgico del LBA se emplea,
ocasionalmente, en medio hospitalario para el diagnéstico etiol6gico de
neumonia no especificada con mala evolucién a pesar de la terapéutica

empfrica. Tal posibilidad incluye la neumonia nosocomial no controlada
(generalmente, nifios inmunodeprimidos —SIDA, trasplantados, oncol6-
gicos, etc.—, ventilados, postoperatorios complicados, etc.) y, menos fre-
cuentemente, neumonias de origen comunitario de evolucién térpida. Su
mayor ventaja es la posibilidad de obtener especimenes a nivel del alvéo-
lo, lo que resulta de interés en infecciones con un componente bronquial
minimo como en las neumonias por P. carinii, por hongos o por gérme-
nes oportunistas. e) Cepillado bronquial. Empleando un catéter doble,
telescGpico, distalmente sellado, con cepillo protegido, se alcanza minima
contaminacién y, si se aplican técnicas de cultivo cuantitativo mediante
diluciones seriadas de las secreciones obtenidas, se puede excluir la con-
taminacién. Al igual que las dos anteriores, es una técnica hospitalaria
cuya indicacién principal la constituyen las neumonias graves que no res-
ponden al tratamiento. f) Hemocultivo. En general el hemocultivo no es
necesario para tratar a un nifio con sospecha de neumontfa bacteriana pero,
en casos graves y en aquellos que se hospitalizan por mala evolucién, se
aconseja su practica por su facilidad y bajo coste. Constituye el procedi-
miento habitual hospitalario de investigacidn bacteriana de las neumo-
nias, aunque sus resultados subestiman la frecuencia de la infeccién bac-
teriana; en general, su nivel de positividad no supera el 10% de los nifios
investigados con neumonia comunitaria; sélo en neumonfas neumocdci-
cas comprobadas se ha alcanzado hasta el 20% de aislamientos. La posi-
tividad del hemocultivo en relacién a la puncién pulmonar aspirativa es
del 11 al 60%. Los agentes aislados mds frecuentemente son S. preumo-
niae y Hib. g) Liguido pleural. Sélo se presenta en una propotgién baja
de nifios con neumonia comunitaria, en cuyo caso, constituye un mate-
rial 6ptimo para el examen directo y, sobre todo, para el cultivo bacte-
riano, aportando evidencia objetiva de la etiologifa bacteriana. h) Puncién
pulmonar. Se justifica exclusivamente en medio hospitalario, en algunos
casos graves que no responden al tratamiento, habitualmente inmunode-
primidos.

Deteccion de antigenos bacterianos. La deteccién de antigenos bac-
terianos en secreciones nasofaringeas, suero, orina concentrada, liquido
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pleural o LCR mediante inmunoelectroforesis de contracorriente (CIE),
aglutinacién de particulas de latex (APL) o ELISA, ha sido evaluada con
la presunci6n de ser diagndstica para neumonias ocasionadas por S. pneu-
moniae o Hib; tal presuncién sélo es razonable si la secrecién analizada
estd normalmente libre del antigeno y si se han comprobado la especifi-
cidad y sensibilidad del procedimiento. Por la primera razén, las secre-
ciones nasofaringeas, tan frecuentemente colonizadas por neumococo en
el preescolar y, en menor cuantia, por el Hib, no deben ser empleadas en
el diagnéstico de neumonia bacteriana; y lo mismo cabe aplicar a la detec-
cién de antigenos en el esputo. En general se considera que la sensibili-
dad, especificidad y utilidad de estos métodos es inferior a la del hemo-
cultivo; por consiguiente, 1a negatividad mediante APL o CIE en muestras
de orina o suero no excluye la neumonia bacteriana (habiéndose obser-
vado este fendémeno en nifios con neumonia bacteriana y hemocultivo
positivo: falsos negativos), ni su positividad la confirma (nifios sanos o
nifios sin neumonia pero con infecciones bacterianas de otra localizacion:
falsos positivos = baja especificidad). El ELISA, aunque mas laborioso,
tiene una superior sensibilidad y especificidad que CIE y APL. La sen-
sibilidad y especificidad de estos andlisis no estardn adecuadamente esta-
blecida hasta que no se comparen con los hallazgos bacterianos de la aspi-
racion de parénquima pulmonar, referencia excepcionalmente disponible
en nuestro medio. Su empleo como técnicas de diagnéstico rdpido se
limita, en la préctica, a la APL en orina concentrada, no permitiendo mas
que la presuncién del origen bacteriano de una neumonia. Pero no son lo
bastante sensibles para el diagndstico de rutina de los pacientes no ingre-
sados.

El hallazgo de falsos positivos puede suponer el tratamiento de casos
innecesarios; sin embargo, la baja sensibilidad, esto es, la no objetiva-
cidn de la neumonia bacteriana mediante la investigacién del ant{geno
bacteriano, resulta mas preocupante dado que puede conducir al no tra-
tamiento, circunstancia que se ha descrito reiteradamente en la neumo-
nfa neumocdcica con las técnicas de APL y CIE. La imposibilidad de pre-
decir las resistencias de los patégenos comunes reduce atin mas el valor
de la deteccion rapida de antigenos ya que la antibioterapia especifica de
los casos que no responden al tratamiento empirico inicial depende en
gran manera de la susceptibilidad de los aislamientos.

Deteccién del genoma bacteriano. El empleo de la reaccién en
cadena de la polimerasa (RCP) constituye una técnica rdpida (pocas horas)
y sensible que permite amplificar, hasta millones de veces, una copia
de una regidn especifica de ADN de una especie bacteriana. La RCP no
requiere la presencia de organismos vivos y puede ser util incluso en
pacientes tratados. Se ha usado para identificar gérmenes dificiles de ais-
lar o cultivar como Mycobacterium tuberculosis e infecciones por M.
preumonide; en esta dltima se propone como alternativa al cultivo, que
es lento y dificil, y a la serologia, que tiene serias limitaciones.

Investigacion de los anticuerpos. El aumento de la tasa de anti-
cuerpos en la convalecencia a concentraciones, al menos 4 veces supe-
riores a las observadas al inicio del proceso, orienta el diagndstico etio-
16gico en casos de neumonia por M. pneumoniae, clamidias, Coxiella y
Legionella. La investigacién de hemaglutininas frias persiste como un
procedimiento 1til de diagndstico de M. pneumoniae dado que es sen-
cillo y barato de realizar y se detectan en los estadios precoces de la enfer-
medad mucho antes que los anticuerpos especificos; lamentablemente no
permiten diferenciar entre la infeccidén por Mycoplasma y otros agentes
viricos.

Cuando las circunstancias lo aconsejaran debe efectuarse una intra-
dermorreaccion de Mantoux.

Identificacion virica. En caso de neumonias de origen virico la iden-
tificacidn etioldgica tiene un interés principalmente epidemioldgico pues
en su inmensa mayoria carecen de tratamiento especifico eficaz. En algu-
nas circunstancias clinicas y en estudios epidemioldgicos resulta ttil la
investigacidn directa del virus en secreciones nasofaringeas, cultivo de
tejidos o mediante la evolucién de la tasa de anticuerpos. La identifica-
cién del virus en secreciones respiratorias, generalmente nasofaringeas,
puede efectuarse mediante inmunofluorescencia directa (VRS, influenza
Ay B, parainfluenza 1, 2 y 3, adenovirus y sarampién) o indirecta (VRS

e influenza A y B). Las técnicas de diagndstico rdpido para la identifi-
cacion de VRS en secreciones nasofaringeas basadas en la inmunofluo-
rescencia o ELISA son importantes en el diagndstico precoz de neumo-
nia, con una sensibilidad del 80-95% y en su posible tratamiento para
determinados casos. Las pruebas de anticuerpos fluorescentes, aunque
muy sensibles, requieren ser procesadas con cierta rapidez, por personal
con experiencia y que las secreciones contengan células intactas epite-
liales. La investigacidn de anticuerpos mediante seroconversién en la
convalecencia (prueba de fijacién de complemento u otros) permite la
identificacién de infecciones por VRS, herpes simple 1 y 2, influenza A
y B, parainfluenza 1, 2 y 3, adenovirus y citomegalovirus, entre otros, La
deteccién del genoma virico mediante RCP se ha conseguido para los
virus ADN del grupo herpes virus (CMYV, herpes simple, varicela, virus
de Epstein-Barr, herpes virus 6) y para ciertos virus ARN como entero-
virus, influenza A y parainfluenza 2. La deteccion de adenovirus se ha
conseguido mediante sondas y técnicas de hibridacién de ADN.

Diagnostico de la gravedad

La gravedad estd determinada, en gran medida, por el trastorno fun-
cional respiratorio, la masividad de la infeccién y su velocidad de pro-
gresion. El primero justifica la intensidad de la insuficiencia respiratoria
que, en la mayorfa de casos, es el factor que mas directamente condiciona
el prondstico del niflo y la indicacién o no de ventilacion asistida. Las
consecuencias de la disfuncién respiratoria pueden ser monitorizadas
mediante pulsioximetria y capnografia transcutdneas. Junto a la masivi-
dad de la infeccion y a la rapidez de evolucién, condicionan la urgencia
asistencial, algunos de los requerimientos diagndsticos complementarios
y la asistencia domiciliaria o el ingreso hospitalario con o sin asistencia
intensiva.

TRATAMIENTO

Incluye las medidas generales, el tratamiento farmacoldgico sinto-
mético y, en su caso, la antibioterapia. Dado que en la mayoria de casos
el diagnéstico etioldgico de neumonia suele ser de presuncién, resulta
aconsejable que cada nifio sea cuidadosamente valorado en el momento
del diagnéstico y en su evolucidn. Ante un proceso infeccioso leve de
vias inferiores lo aconsejable es no tratar con antibiGticos y mantener al
nifio en observacidn. Si el proceso neumdnico es moderado o grave se
aconseja terapéutica antibidtica.

Las bases racionales de la antibioterapia empirica descansan en la
consideracidon de la etiologia probable y su sensibilidad a los antimicro-
bianos. En medio extrahospitalario, debemos apoyarnos en los datos cli-
nicos y radiolégicos sugestivos, en la situacién epidémica y en la fre-
cuencia e importancia relativa de los diferentes patégenos segin edad.
El efecto de la edad en la probabilidad de los patdgenos es tan pronun-
ciado que, considerada aisladamente constituya, posiblemente, la varia-
ble mds importante. En relacion a la etiologia y edad, y pasando por alto
el tratamiento antivirico por su limitado interés, resulta itil considerar,
desde una perspectiva practica, tres periodos distintos del nifio: a) lac-
tante pequefio (1 a 3 meses) con neumonia afebril con predominio bac-
teriano de C. trachomatis y Ureaplasma urealyticum y, excepcionalmente,
P. carinii. b) Lactante y preescolar con predominio bacteriano de §. pneu-
moniae y Hib. ¢} Nifios mayores de 5 afios con predominio bacteriano de
M. pneumoniae y S. pneumoniae.

Por lo que respecta a la resistencia a los antimicrobianos de los agen-
tes de la neumonia del nifio conviene distinguir, a efectos practicos, las
caracteristicas de éstos: )

‘e
Streptococcus pneumoniae

En los tltimos 15 afios del siglo pasado se observd un espectacular
aumento de la resistencia del neumococo a la penicilina y beta-lactimi-
cos en general asf como a otros antibidticos; este fenémeno alcanzé par-
ticular intensidad en nuestro pais y constituye todavia en la actualidad un
motivo de gran preocupacion.

Penicilina y derivados. El aumento de resistencias a penicilina y
derivados ha sido paralelo al uso de beta-lactimicos; no guarda nin-



guna relacion con la sintesis de beta-lactamasas y, frecuentemente, se
asocia a resistencias a otros antimicrobianos. En nuestro pafs se han infor-
mado tasas de neumococos resistentes a la penicilina (NRP) entre el 40
y 50% de los aislamientos en enfermedad invasora, siendo alrededor del
10% neumococos altamente resistentes (NARP: CIM de 2 pg/mL. o mds).
Los neumococos resistentes no son ni mas ni menos virulentos que las
cepas sensibles ni en los animales de experimentacién ni en la clinica.
Entre las circunstancias asociadas a infeccién por NRP se han descrito
corta edad, neumonias anteriores, hospitalizacién o antibioterapia pre-
via, neumonias nosocomiales y presencia de factores de mal pronéstico
al ingreso.

Los NARP plantean un problema terapéutico muy serio y su reco-
nocimiento precoz en el laboratorio es de suma importancia para un
tratamiento racional. El disco de oxacilina no permite diferenciar entre
resistencias intermedias y altas y los procedimientos convencionales para
efectuar esa distincién son costosos en tiempo y dinero. El test E, recien-
temente incorporado, es bastante preciso, no es caro y es facil de reali-
zar, por lo que algunos autores aconsejan su uso de manera sistematica
en los aislamientos de neumococos de sangre, LCR y liquidos corpora-
les estériles. Los NRP son muy a menudo resistentes también a la ampi-
cilina y, dado que la resistencia no depende de la produccién de beta-lac-
tamasa, a la amoxicilina-clavulanico y otras penicilinas de espectro
extendido, como ticarcilina y piperacilina. Las NARP tienen una mayor
probabilidad de no responder, no sélo a los beta-lactdmicos, sino tam-
bién a otros antibidticos, que las cepas sensibles (NSP).

La penicilina G ha sido el farmaco de eleccién para las infecciones
causadas por S. pneumoniae durante muchos afios; las concentraciones
séricas que se pueden alcanzar con la terapia intravenosa con penicilina
y otros beta-lactimicos superan con mucho la CIM para los neumococos
medianamente resistentes a la penicilina (NMRP) y para muchos NARP;
por ello, altas dosis de penicilina u otros beta-lactdmicos similares pue-
den solucionar el problema en 4reas de baja tasa de resistencia o de pre-
dominio de resistencia intermedia.

Cefalosporinas. Segln su actividad contra los neumococos se reco-
nocen tres grupos de cefalosporinas. El primero incluye la cefotaxima,
ceftriaxona, cefuroxima y cefpodoxima con CIMs sobre cepas sensi-
bles de unos 0,1 pg/mL o menor, que es similar (cefuroxima), ligeramente
superior (cefpodoxima) o inferior (cefotaxima, ceftriaxona) que las corres-
pondientes CIMs para la penicilina. El segundo grupo, con CIMs de 0,2-
1 pg/mL, incluye la cefixima, cefalexina, y cefaclor. El tercero, con MICs
> 1 pg/mL, incluye el ceftibuteno y el cefadroxil.

La eficacia de las cefalosporinas orales frente a NRP es pobre y nin-
guna de ellas es mas activa que la amoxicilina contra los NS o NRP por
lo que es poco probable que el fracaso terapéutico con amoxicilina res-
ponda a otro agente beta-lactdmico oral. La cefuroxima axetil tiene una
eficacia in vitro contra NRP que es similar a la de la amoxicilina. La cefi-
xima, ceftibuteno y cefaclor tienen una actividad pobre ir vitro y es de
esperar que sean inefectivas. Asi pues, los beta-lactdmicos disponibles
mds activos contra NSP y contra la mayorfa de cepas NRP, son la cefo-
taxima, ceftriaxona, cefuroxima, cefpodoxima e imipenem, especialmente
las dos primeras y el imipenem; alcanzan, a las dosis usuales, altas con-
centraciones séricas (usualmente més de 100 pg/mL) por lo que son
titiles para el tratamiento de la neumonia por NARP si la CIM para cefa-
losporinas es de 8 pg/mL o menor. En nuestro pais se han comunicado
recientemente tasas del 6% de resistencia a cefotaxima en NRP en pro-
cesos invasores y se han descrito algunos casos de fracasos terapéuti-
cos por lo que, si la tasa de NARPs aumentase mucho, se harfa necesa-
rio el uso de antibiéticos no beta-lactdmicos. La resistencia a cefalosporinas
es mayor entre las NARP que entre las NMRP. Por el momento se des-
conoce si beta-lactdmicos altamente activos, como cefotaxima, ceftria-
xona o imipenem, son mds eficaces que la penicilina o ampicilina con-
tra infecciones por NRP, especialmente los NARP.

La combinacién de un antibiético beta-lactdmico y un aminoglucé-
sido tienen efectos aditivos o sinérgicos ir vitro, especialmente frente a
NRP y pueden ser Utiles cuando fracase la monoterapia.

Macrolidos. EL S. pneumoniae puede ser muy susceptible (MIC 0,1-
0,2 ng/mL) o altamente resistente a la eritromicina (MIC > 64 pg/mL).
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La alta resistencia a la eritromicina causada por la accién del gen ermAM
debe interpretarse como resistencia a todos los macrélidos (diritromicina,
roxitromicina, claritromicina y azitromicina) y lincosaminas. En Espafia
la resistencia general alcanza valores del 15 al 17%, pero en aislamien-
tos pulmonares se han descrito hasta un 25% de resistencias. En NSP la
resistencia a eritromicina es del orden del 5% pero aumenta a un 20% en
NMRP y a un 25% en NARP, siendo mis alta en las cepas de vias res-
piratorias superiores y oido medio que en los aislamientos de sangre.
La resistencia es también mayor en las cepas aisladas en nifios. La cla-
ritromicina y la azitromicina son algo mds activas que la eritromicina,
tienen excelente penetracién tisular y son bactericidas frente al neumo-
coco; sin embargo, las cepas que son resistentes a la eritromicina lo sue-
len ser también a otros macrélidos. La telitromicina es un nuevo anti-
bidtico derivado semisintético del grupo de macrélidos de 14 dtomos que
presenta una excelente actividad frente cocos grampositivos, incluido
el neumococo (CMI < 0,004-0,125 pg/mL), manteniéndose activa frente
a cepas de neumococo resistente a penicilina y eritromicina con CMIg
de 0,25 mg/L y £0,12 a 0,5 mg/L, respectivamente.

Fluorquinolonas. Las quinolonas actualmente disponibles ticnen
s6lo una actividad moderada frente a estreptococos por lo que no deben
usarse en el tratamiento rutinario de las infecciones agudas del tracto res-
piratorio. Las nuevas quinolonas, como clinafloxacino y Win 57.273, son
altamente activas pero no se posee adecuada experiencia.

Clindamicina. Aunque in vitro es activa contra S. preumoniae, se
estima, en base clinica, que no es un buen agente alternativo para infec-
ciones por este germen i siquiera en el paciente alérgico a penicilina o
cefalosporinas.

Vancomicina y teicoplanina. La susceptibilidad de los neumococos
a vancomicina y teicoplanina es independiente de su comportamiento
frente a la penicilina. No se han descrito resistencias a estos antibiti-
cos por lo que constituyen el tratamiento de eleccién en cepas resisten-
tes a otros antibidticos, en pacientes con infecciones sospechosas de
NARP o con cepas multirresistentes (neumonia nosocomial en pacientes
debilitados).

Oxazolidinonas (linezolid). Actian inhibiendo la sintesis proteica
bacteriana mediante su unién a la subunidad 508 ribosémica. Este meca-
nismo de accion es especifico y no se ha demostrado la presencia de resis-
tencia cruzada entre las oxazolidinonas y otros antibiéticos inhibidores
de la sintesis proteica. Linezolid es activo frente a cocos grampositivos
como S. aureus, incluyendo los meticilin-resistentes, estafilococos coa-
gulasa negativos y Streptococci, incluidos S. pneumoniae resistente a
penicilina y eritromicina.

Otros antibioticos. Los NRP, especialmente los NARP, son a menudo
resistentes también a otros antibiéticos no beta-lactimicos. Las tasas de
resistencia del neumococo en Espafia son superiores al 25% para cotri-
moxazol, tetraciclinas y cloranfenicol por lo que se desestima su empleo.

El grave problema de la resistencia de los neumococos a los anti-
bidticos en nuestro pafs ha justificado la aparicién de propuestas tera-
péuticas empiricas drésticas que, aceptables cuando se limitan a encla-
ves y circunstancias concretas, suponen una exageracion al generalizarlas
a nifios previamente sanos con neumonia aguda comunitaria. Hay que
partir del hecho de que la frecuencia y significacién de la neumonia por
neumococos resistentes es todavia desconocida. Un elemento para la
reflexion lo constituyen las grandes diferencias regionales en las tasas de
resistencia que, para la penicilina, y en menor grado para otros antibi6-
ticos, pueden variar del 17 al 57%j; por tanto, una propuesta cohcreta al
margen de la situacion epidemiolégica local carece de fundamento micro-
biolégico. Por otro lado, hay que insistir en que la referencia més obje-
tiva de la resistencia del neumococo, o de otros gérmenes, causantes de
neumonia la establecen los aislamientos procedentes del foco pulmonar
u otras muestras significativas (hemocultivo o liquido pleural). Las cepas
de neumococos de adultos, las de vias respiratorias altas o las de nifios
portadores sanos muestran una mayor tasa e intensidad de resistencias,
posiblemente por la presién de seleccién secundaria a la generalizacién



