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Editorial

Estimados Socios:
Me siento honrado por la confianza depositada por ustedes al otorgarme la responsabilidad de presidir esta joven sociedad.

Deseo hacer un publico reconocimiento de la gestién realizada por las directivas anteriores y particularmente de la directiva
saliente presidida por el doctor Daniel Zenteno, que han llevado a SOCHINEP a un merecido sitial, con un grupo de socios
creciente, y actividades de alto interés cientffico y de formacién continua, tales como reuniones mensuales a cargo de los dife-
rentes centros del pais, curso anual de especialistas, e-learning, Neumored, funcionamiento real y productivo de comisiones en
los temas més relevantes de nuestra especialidad y cada afio nuestro ya tradicional Congreso Chileno de Neumologfa Pediatrica,
que convoca a destacados especialistas nacionales e internacionales, todas actividades con una elevada convocatoria. Destaco
del afio 2012 el mega-Congreso Solanep/Sochinep, con un nivel cientffico y asistencia inéditos para nuestro medio, fruto de un
gran esfuerzo de un equipo de trabajo con el liderazgo indiscutible de la Dra. Alejandra Zamorano, lo que prestigié a nuestra
Sociedad tanto en el medio nacional como a nivel Latinoamericano.

También es digno de elogio las excelentes relaciones mantenidas con otras Sociedades Cientfficas, especialmente la Sociedad
Chilena de Pediatria y la Sociedad Chilena de Enfermedades Respiratorias, las cuales nos ha solicitado colaborar con el programa
cientffico de algunas de sus actividades.

El desafio para el futuro es grande y requerira de gran esfuerzo y creatividad de la directiva entrante mantener y acre-
centar estos logros, mas aln cuando parte importante de las empresas farmacéuticas nacionales y transnacionales, a quienes
agradecemos muy sinceramente el apoyo brindado, han anunciado restriccién importante de su presencia en las actividades
sefialadas, por razones diversas.

La Revista Chilena de Neumologia Pediétrica, érgano oficial de Sochinep, estd en un proceso de transformacién profunda.
Su Editor de tantos afios, el doctor Luis Enrique Vega-Bricefio, que ha llevado a este medio al nivel que hoy ostenta, ha pre-
sentado su renuncia indeclinable y quien lo reemplazara serd, por decisién del directorio mas la opinidn de la mayorfa de los
past-president, la doctora Solange Caussade. Nunca agradeceremos suficientemente la magna labor realizada con calidad y
abnegacién por el doctor Vega-Bricefio y le deseamos el mayor de los éxitos en todos sus proyectos. Asimismo agradecemos
la valentia y generosidad de la doctora Caussade por haber aceptado este desafio.

Los principales cambios en curso de nuestra revista son: paso a edicién en formato exclusivamente digital; cambio del
comité editorial; apertura a publicaciones de articulos de investigacién, ademas de los articulos de revisidn que se aceptaban
hasta ahora; creacién de una pagina web interactiva de la revista que permita acceso a publicaciones y su impresién, a través
de palabras clave; solicitud de material bibliogréfico; acceso a guias vigentes, nacionales e internacionales, y conexion con pagina
web de Sochinep. iFelicitaciones a la Dra. Caussade y su equipo editorial que estan implementado estos interesantes cambios!

Invito a través de esta tribuna a participar en las 9°s Jornadas para Especialistas “Actualidades y Nuevos desafios en Fibrosis
Quistica” a realizarse los dias 16 y 17 de mayo en el Hotel Neruda, Santiago, con un sélido y atractivo programa, excelentes
conferencistas nacionales y una invitada extranjera de primerisimo nivel, la Dra. Malena Cohen, de Israel. También anuncio
que nuestro Congreso de Neumologia pediatrica 2014 se encuentra con su organizacidn en curso, teniendo por lo menos
tres invitados internacionales comprometidos.

Finalmente, deseo transmitirles la certeza de que este presidente, junto a la nueva directiva, hard su mejor esfuerzo para
seguir impulsando a Sochinep por una senda de crecimiento y desarrollo y que cuento con vuestro valioso aporte, para hacer

realidad nuestros suefios, en pos de mejorar la Salud Respiratoria de nuestros pequefios pacientes.

Selim Abara
Presidente Sochinep 2014-2015
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Articulo Original

Asma en pediatria: claves para
su diagndstico y tratamiento segun
evidencia basada en el paciente

Miles Weinberger MD'

! Professor of Pediatrics. Pediatric Allergy & Pulmonary Division. University of lowa Children’s Hospital.

PATIENT-ORIENTED EVIDENCE BASED ESSENTIALS THAT MATTERS FOR
MANAGEMENT OF CHILDREN WITH ASTHMA

Asthma is one of the most prevalent chronic diseases in childhood. Diagnosis is still controversial in young pa-
tients. Misdiagnoses will delay the start of treatment. Several phenotypes are described, but these vary during the
course of the disease, or can coexist. This article describes the key points to achieve an accurate clinical diagnosis,
characteristic phenotypes, and basic therapeutic strategies.

Key words: Asthma, phenotypes, therapy.

RESUMEN

Siendo el asma una de las enfermedades crénicas de mayor prevalencia en pediatria, su diagndstico aln es
controversial en los pacientes de corta edad. En ocasiones este se confunde, lo que posterga el inicio del trata-
miento adecuado. Se han descrito diversos fenotipos, sin embargo, estos pueden variar durante la evolucién de
la enfermedad, o pueden coexistir. Se describen los puntos esenciales para lograr un diagndstico clinico certero,

los fenotipos caracteristicos, y las estrategias terapéuticas basicas.
Palabras clave: Asma, fenotipos, tratamiento.

INTRODUCCION

El asma es el diagndstico médico mas comun entre los ni-
fios hospitalizados. En los Estados Unidos, el asma da cuenta
cerca del 15% de los ingresos no-quirtrgicos en pediatria.
Ademds es de las causas mds importantes de consultas de
urgencia. También es causante de ausentismo escolar, mor-
bilidad considerable, discapacidad y mortalidad ocasional a
cualquier edad®. A pesar de estas estadisticas desalentadoras,
existe informacién que indica que la falla en el manejo del
asma no siempre es el resultado de una terapia inadecuada
sino que corresponde a una atencion médica inadecuada®?),

DIAGNOSTICO DE ASMA

El diagndstico del asma en el nifio pequefio es contro-
vertido®. Con frecuencia las exacerbaciones se diagnostican
errébneamente como bronquitis o neumonia o como “en-
fermedad reactiva de la via aérea’®. El asma se define como
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una enfermedad caracterizada por una hiperreactividad de la
via aérea frente a diversos estimulos, lo que resulta en una
obstruccién, la cual es reversible de manera espontanea o
como resultado del tratamiento. La obstruccion de la via
aérea es resultado de niveles variables de broncoespasmo e
inflamacién. La inflamacién produce edema de la mucosa y
secrecién de mucus.
Debe considerarse el diagndstico de asma en los pacien-
tes que presentan alguno de los S|gU|entes sintomas:
Sibilancias recurrentes o crénicas especialmente espirato-
rias.
- Tos recurrente o crénica.
- Diagnéstico frecuente de bronquitis.
- Diagnostico frecuente de neumonia, clinicamente no
concordantes con la presencia de infeccién bacteriana.

El diagndstico de asma se confirma demostrando la res-
puesta clinica (remision completa de sintomas), o la reversi-
bilidad de la obstruccién bronquial en la espirometria luego
de inhalacion de B, agonista, o luego de la administracion de
corticosteroides en altas dosis por 5 a |0 dias.

CARACTERIZACION CLIiNICA DEL ASMA

Patrones fenotipicos

Ya que el asma es de naturaleza hetereogénea, no basta
solamente diagnosticarla para poder desarrollar el plan de
tratamiento mas adecuado. La planificacion de estrategias
eficientes y eficaces para el manejo del asma requiere la iden-
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tificacién del patrén clinico de cada paciente. Los patrones

clinicos o fenotipos pueden ser generalmente identificados

con una breve historia clinica preguntando en forma dirigida
los siguientes antecedentes:

- Edad de inicio de los sintomas respiratorios bajos.

- Los sintomas de asma isélo se asocian a sintomas de
infeccion respiratoria viral?

- Entre los episodios de sintomas respiratorios, (el nifio
presenta tos o sibilancias?

- (Existe alguna variacién estacional de los sintomas? (La
estacion corresponde a aquella en la que es posible la in-
halacién de alérgenos o a la estaciéon en la que aumentan
las infecciones respiratorias virales?

- Los sintomas respiratorios (estan relacionados a exposi-
ciones ambientales especfficas?

- Los sintomas respiratorios bajos {se presentan en forma
diaria por periodos prolongados?

A partir de las respuestas a estas preguntas, se puede
determinar el patrén clinico de asma:

Intermitente: Este patrdn se caracteriza por sintomas
episddicos. El fenotipo méas comun son aquellos pacientes en
los cuales el asma es solamente gatillado por una infeccién
viral respiratoria con periodos completamente asintomaticos
entre estas infecciones virales. De forma tipica los padres
dirdn “cada vez que mi hijo/hija se resfria, el resfrio se le va
al pecho”. Entre cada resfrio, estos pacientes no presentan
ninglin signo de inflamacién de la via aérea cuando se les
estudia mediante lavado broncoalveolar durante los perfiodos
asintomaticos®.

Croénico: Los pacientes con asma crénica experimen-
tan virtualmente sintomas diarios durante todo el afio v,
en ausencia de terapia de mantencién adecuada, no tienen
periodos extensos sin sintomas. Estos nifos podrian empezar
con un patrén intermitente inducido por infecciones virales,
y luego evolucionar hacia sintomas diarios persistentes. La
mayorfa, pero no todos, tienen un componente alérgico.

Alérgico estacionario: Estos pacientes experimentan
sintomas diarios virtuales durante los periodos estacionales
de aeroalergenos.

SEVERIDAD

Todos los patrones clinicos mencionados pueden variar
en severidad. Pueden ser desde muy leves hasta de riesgo
vital. Las preguntas para evaluar la severidad son:

- Los sintomas respiratorios (interfieren con el suefio?

- Los sintomas respiratorios (interfieren con las actividades
diarias?

- Frecuencia de uso de medicacién de rescate con bronco-
dilatador y corticosteroides sistémicos.

- Frecuencia de consulta ambulatoria o en servicio de ur-
gencia.

- Frecuencia de hospitalizacion.

- Requerimiento de cuidado intensivo.

- Requerimiento de asistencia ventilatoria.

- Eventos de aparente amenaza a la vida.

TRATAMIENTO DEL ASMA

El tratamiento del asma se puede dividir en dos estra-
tegias terapéuticas: las medidas de intervencion en caso de
sintomas agudos y las medidas de mantencién para la preven-
cién de sintomas futuros.

Tratamiento de intervencion

Los B, agonistas inhalados son la primera medida de
intervencion para sintomas agudos. Aunque producen un
rapido inicio de la broncodilatacion, los 3, agonistas no alte-
ran el componente inflamatorio del asma que contribuye a la
obstruccién de las vias respiratorias causando edema mucoso
y secrecion de mucus.

Como los B, agonistas no alteran el componente
inflamatorio de la obstruccion de la via aérea, la terapia
anti-inflamatoria adquiere un rol esencial. La inhalacidon de
corticosteroides, incluso en altas dosis, resultd no ser eficaz
para las exacerbaciones agudas de asma, las cuales son en
su mayorfa causadas por infecciones de las vias respiratorias®.
Contrario al poco o casi nulo efecto de la inhalacién de corti-
costeroides sobre las exacerbaciones agudas de asma, multi-
ples estudios han demostrado que el uso agresivo precoz de
esteroides sistémicos proporciona un gran beneficio clinico
en nifos que cursan una exacerbacion aguda de asma®'?),

La administracién precoz de corticosteroides sistémicos
para el asma agudo permite el alta precoz®, disminuye la
posibilidad de hospitalizacién de pacientes que consultan
en urgencia!®'h, v evita la progresién de exacerbaciones
de asma en pacientes ambulatorios que estan en riesgo de
necesitar atencién de urgencia('?. La administracién oral de
corticosteroides se mantiene como promedio 5 a 7 dfas y no
debe exceder los 10 dias!'*'®. Ademas, la administracion pre-
coz de corticosteroides orales durante los primeros sintomas
de una infeccién viral respiratoria previene la evolucién hacia
un asma agudo severo en nifios con un historial que indica un
alto riesgo de requerir hospitalizacién('?),

El lugar mas adecuado para tratar sintomas agudos de
asma es donde éstos ocurran, en la casa, en el colegio o
donde el nifio esté jugando. El tratamiento en la consulta,
en la sala de emergencias, o en el hospital deberfan ser
generalmente considerados como manifestacion de falla del
tratamiento. De hecho, la medida méas eficaz para tratar el
asma agudo son los medicamentos inhalados y orales. Estas
medidas son mds eficaces si se usan antes de necesitar con-
sulta médica de urgencia.

Tratamiento de mantencién

El tratamiento de mantencién estd indicado en los pa-
cientes con asma crénica y en aquellos con asma alérgico
estacional prolongado. Debe utilizarse medicamentos seguros
en forma diaria, que supriman los sintomas asmaticos y man-
tengan una funcién pulmonar normal. Los corticosteroides in-
halados son el tratamiento de mantencién mas eficaz. Es mejor
agregar un broncodilatador de accién prolongada (LABA) que
suministrar una dosis alta de corticoesteroides'”'®. Sin embar-
g0, han aparecido estudios que muestran tolerancia al efecto
broncoprotector de B, agonistas de accion prolongada debido
a la estimulacion continua de receptores B, adrenérgicos!'* .
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Un pequefo subconjunto de pacientes presentaria ries-
go de efectos adversos por LABA. Se ha asociada un leve
aumento de mortalidad en pacientes asmaticos con la admi-
nistracion de LABA®?'22, Se informé acerca de 2 pacientes
que presentaban eventos de aparente amenaza a la vida, con
pobre respuesta a broncodilatadores B, agonistas, quienes
recibfan salmeterol; al suspender este medicamento mostra-
ron una respuesta clinica dramética®). Esto es consistente con
estudios que mostraron que un cierto polimorfismo genético
del receptor de B, estaba asociado a una regulacién negativa
de este receptor durante la administracién regular de agentes
B, agonistas***). La teofilina es un medicamento suplemen-
tario alternativo de eficacia similar a un LABA, a pesar que su
Uso es a menos conveniente®,

CONCLUSIONES

El asma y sus enfermedades relacionadas, la rinitis y la
dermatitis atépica, son problemas médicos que requieren
considerar la informaciéon basada en la evidencia, concentran-
dose en las medidas que tendrfan con mayor probabilidad un
mayor impacto. El manejo de estas enfermedades requiere la
adherencia a las indicaciones médicas, educacién del paciente,
evaluacién regular minuciosa y en especial la comprension
de su enfermedad por parte del paciente. De esta forma es
posible obtener resultados exitosos.
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Diagndstico diferencial de la tos cronica en pediatria

Miles Weinberger MD'

"' Professor of Pediatrics. Pediatric Allergy & Pulmonary Division. University of lowa Children’s Hospital.

DIFFERENCIAL DIAGNOSIS OF CHRONIC COUGH IN CHILDREN

Chronic cough is a common cause of outpatient consultation. It is a source of distress for patients and parents,
and in some cases it resolves spontaneously, without finding etiology. Professor Miles Weinberger emphasizes
the importance of exhaustive medical record to characterize cough and associated signs, allowing us to identify

typical patterns of some diseases.

Key words: Chronic cough, differencial diagnoses

RESUMEN

La tos crénica es una causa frecuente de consulta a nivel ambulatorio. Es motivo de angustia para pacientes
y padres, y en algunos casos se resuelve espontdneamente, sin lograr precisar su etiologia. El Profesor Miles
Weinberger destaca la importancia de realizar una acuciosa historia clinica para caracterizar la tos y su signologia
asociada, lo que permite identificar patrones tipicos de algunas enfermedades.

Palabras clave: Tos crénica, diagndstico diferencial.

INTRODUCCION

La tos es un sintoma comin y molesto. La tos de curso
agudo es mas frecuente, y se debe habitualmente a una in-
feccion respiratoria viral alta (resfrio comun). Algunos nifios
presentan tos aguda en forma recurrente, como manifesta-
cion frecuente de asma especialmente en edad pre-escolar.
La tos crénica es particularmente problematica; en pediatria
se le define como aquella que se mantiene por mas de cuatro
semanas.

En un grupo de 190 nifios derivados a un centro terciario
en Brisbane, Australia, se estudié la morbilidad por tos créni-
ca. Més del 80% habfan consultado 5 veces, y 53% mas de
|0 veces. El promedio de edad de los nifios era de 2,6 afios.
Los sintomas tenfan un impacto considerable en el suefio y la
asistencia escolar("). El mismo grupo también refirié la etiolo-
gia de la tos crénica en los principales centros de referencia
en Australia®.

EVALUACION DE LA TOS CRONICA EN
NINOS BASADA EN LA EVIDENCIA

El propdsito de esta revisidn es proporcionar una aproxi-
macién con relevancia clinica para identificar la causa de tos
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crénica en pediatrfa, guiar el manejo de los sindromes de
tos y discutir las causas controversiales de tos. Se presentan
etiologfas precisas ilustrando para cada una sus hechos distin-
tivos. Las causas mas frecuentes de tos crénica se presentan
en un algorritmo de diagndstico utilizado por la Divisién
Alérgica, Inmunoldgica y Pulmén de la Universidad de lowa
(Tabla 1)@,

Sindrome de tos de habito

Antes de someter al paciente a mayor estudio diagndstico
y medicacién, se debe considerar la posibilidad de tos de
habito. Esta, en su forma clasica, se caracteriza por un sonido
repetitivo, a menudo fuerte, dspero, como un ladrido. Es
por eso que se le ha descrito a veces como “tos de perro”
o “tos de foca”.

Sindrome de Pertussis

La Bordetella pertussis, el principal agente infeccioso
causante de la clasica tos convulsiva, es altamente conta-
giosa y deberfa estar siempre en consideracién debido a su
importancia en la salud puiblica. El aumento del rechazo a
la vacunacién y la aparente disminucién en la duracién de
la eficacia de la nueva vacuna acelular han sido asociados a
numerosas epidemias locales®. También conocida como tos
de los 100 dias, la infeccién por Pertussis se caracteriza por
una tos aspera, no productiva, espasmddica, y que se asocia
frecuentemente a nauseas y vomitos post-tusivas.

Traqueomalacia

El colapso dindmico de la traquea también puede causar
tos. Esto se deberfa al contacto repetido de las superficies
anterior y posterior de la trdquea, lo que causa irritacion de
esa zona. La tos frecuentemente es parecida a un ladrido,
semejante al croup (laringotraqueobronquitis).
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Tabla I. Secuencia de evaluacion, una vez se haya obtenido un historial minucioso, incluyendo la edad de inicio,
duracion, otros problemas clinicos y la respuesta a la medicacion

o 0N ® >

ciliar primaria

m

tratamiento adecuado

Tos ausente durante el sueno indica probabilidad de Sindrome de tos de habito
Tos presente por menos de 3 meses, sobre todo espasmaddica, requiere considerar Pertussis
. Tos en el lactante durante la alimentacién justifica un estudio de deglucién

. Tos presente desde el periodo neonatal, historia de taquinea transitoria en el recién nacido, otitis media crénica justifica considerar disquinesia

Cese de la tos después de curso corto de corticosteroides via oral concuerda con asma; la evaluacion ulterior puede determinar un plan de

F Intento fallido de detener la tos con el corticosteroide oral justifica evaluacion ulterior

|. Hallazgos en Radiografia de térax

a. Hiperinsuflacion localizada, considerar aspiracién de cuerpo extrafo-considerar broncoscopia rigida

b.Signos sugerentes de inflamacién de las vias aéreas o de bronquiectasis justifica un test de sudor en bisqueda de fibrosis quistica

c. Situs inversus totalis sugiere una probabilidad de DCP
d.Rayos-x de pecho normales justifican evaluacién ulterior

2. Lafibrobroncoscopia con lavado broncoalveolar puede determinar lo siguiente:

a. Malacia de las vias aéreas, traquea o bronquios
b.Bronquitis bacteriana prolongada

Trastorno de deglucion

En algunos lactantes neuroldgicamente sanos hay paso de
liquido a la parte superior de la traquea, lo que causa tos. El
contenido aspirado no permanece en la via aérea y la reten-
cién transitoria no es dafiina pero puede causar tos crénica.
El estudio de degluciéon podria identificar el problema. Como
estos lactantes tienen un reflejo efectivo de tos, no estan en
riesgo de neumonitis 0 neumontia crénica por aspiracion. El
tratamiento generalmente consiste en espesar los alimentos,
rara vez se indican otras alternativas ya que este desorden de
desarrollo mejora con la edad.

Disquinesia ciliar primaria (DCP)

Esta es una enfermedad poco frecuente cuya prevalencia
es de alrededor de 1/15.000. Es de caracter recesivo y se
produce ausencia o descoordinacion del movimiento ciliar®.
Mas de un 80% de los lactantes con DCP presentan distress
neonatal transitorio, lo que sugiere un rol de la funcién ciliar
en la eliminacion del liquido pulmonar luego del nacimiento.
La tos crénica y las infecciones &ticas recurrentes comienzan
en periodo de lactante y continlan de manera constante
de por vida. La acumulacién de mucus en la via aérea causa
tos crénica himeda. La mitad de los afectados tienen situs
inversus totalis como consecuencia de la probable necesidad
de movimiento ciliar fetal para determinar lateralizacion. La
ausencia de movimiento ciliar determinarfa esta lateralizacién
de manera aleatoria. A pesar de la tos crénica, el crecimiento
y desarrollo son normales v la progresion hacia la cronicidad
es mucho mas lenta que en la fibrosis quistica. En el esputo
no es frecuente encontrar bacterias patdgenas, lo mas fre-
cuente es el hallazgo de Estreptococo a-hemolitico y neutrdfi-
los. Otras manifestaciones clinicas de DCP son la otitis media
crénica debida a disfuncién de la trompa de Eustaquio vy la
infertilidad masculina.

Aspiracion de cuerpo extrano

La inhalacion de un cuerpo extrano puede resultar en
su retencién durante meses o incluso afios en ciertos casos,
pero la tos crénica es una manifestacion poco frecuente®.
Las formas de presentacion mas frecuentes son neumonia
recurrente, hiperinsuflacién lobar o segmentaria, y la atelec-
tasia. Si el cuerpo extrafio es retenido por un periodo largo,
pueden aparecer bronquiectasias. Los cuerpos extranos mas
comunes son manies pero casi cualquier objeto pequefio
puesto en la boca del nifio puede ser aspirado. El material
aspirado vegetal (manf o plastico) no es radiopaco. Cuando
se han descartado otras causas de tos crénica corresponde
realizar una broncoscopfa para buscar cuerpo extrafio en la
via aérea.

CAUSAS INUSUALES DE TOS CRONICA

Algunas causas inusuales de tos crénica observadas en
nuestro Servicio son:

Acalasia: Alteraciéon de la motilidad esofagica debido
a la ausencia de inervacién muscular del esfinter esofagico
inferior determinando dilatacién del esdfago proximal.
Observamos dos casos en quienes la tos crénica era conse-
cuencia de la compresion traqueal secundaria a la dilatacién
del eséfago®.

Otra causa poco comun de tos, que fue vista junto con
otorrinolaringdlogos, fue la provocada por gran hipertrofia de
amigdalas palatinas que comprimian la epiglotis®. Otro caso
fue el de un nifo de 4 afos quien presentaba tos crénica,
destacando en su anamnesis la sensacién de cuerpo extrafio
en la faringe; la causa era el contacto de la Uvula con epiglotis,
resolviéndose la tos luego de la uvulectomia®.
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CAUSAS CONTROVERSIALES DE TOS

REFERENCIAS

Hay multiples causas de tos cronica que no poseen
argumentos validos para explicarlas. Estas incluyen el reflujo
gastro-esofagico (RGE), sindrome de tos por enfermedad
de via aérea superior, el sindrome de goteo pos-nasal, y la
sinusitis.

El RGE es el preferido a pesar de los datos que tiene
en su contra®'9. Aunque existe una relacion certera entre
el RGE y la tos crénica por varias causas, incluidas el asma
y la fibrosis quistica, no hay evidencia de que el tratamiento
con inhibidores de bomba de protones disminuya la tos
crénica. Las fuertes impresiones de algunos y varios reportes
anecddticos no controlados sugieren que tal vez haya una
pequefia sub-poblacién en la cual el GER producirfa tos, pero
no sabemos actualmente cémo identificar estos pacientes.
Mientras tanto, las pruebas terapéuticas con inhibidores de
bomba de protones para la tos crénica son considerados
poco razonables.

Varios autores revisaron el sindrome de tos de las vias aé-
reas superiores y el goteo post-nasal, sin encontrar evidencia
alguna para apoyar a éstos como causa de tos cronical''*'?).,
Asi como con el RGE, se puede asociar la tos crénica con
rinitis y con la opacidad radiolégica de los senos paranasales,
pero no hay evidencia de que el uno sea el causante del
otro o que el tratamiento de los sintomas de las vias aéreas
superiores o sinusal modificaran la tos eficazmente. Evidente-
mente, el drenaje post-nasal puede causar sonidos repetitivos
para despejar la zona pero eso difiere de una tos verdadera.

CONCLUSION

La tos crénica puede ser un problema desafiante y frus-
trante para el paciente, la familia y para el médico al cual se le
pide que encuentre una solucién para terminar con ella. Una
aproximacion diagndstica que combine una historia clinica
detallada y la consideracién de causas basadas en la evidencia
puede proveer rapidamente la etiologfa en la mayorfa de los
casos Yy asf permitir la toma de decisiones apropriadas para
el tratamiento.
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Ventilacién no invasiva como coadyuvante al ejercicio
en pacientes con enfermedad respiratoria crénica:
efectos fisioldgicos e implicancia clinica
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INTRODUCCION

NONINVASIVE VENTILATION DURING EXERCISE IN PATIENTS WITH
CHRONIC RESPIRATORY DISEASE

Noninvasive ventilation (NIV) has been widely used for the treatment of acute and chronic respiratory diseases
(CRD) in both adults and children. In the rehabilitation setting, NIV has shown a positive impact in improving
exercise tolerance in patients with chronic obstructive pulmonary disease (COPD). However, there are no data
regarding its efficiency in children with CRD. In this article we reviewed the pathophysiological aspects about the
origin of the ventilatory constraints during exercise in patients with COPD justifying the inclusion of ventilatory
assistance in training protocols; also we presented recommendations for proper incorporation of ventilatory
therapy in rehabilitation. The purpose of this review is to provide data for the design of future studies to evaluate
the applicability of this therapeutic strategy for children with chronic respiratory disease.

Key words: Noninvasive mechanical ventilation, exercise, children, chronic respiratory disease.

RESUMEN

La asistencia ventilatoria no invasiva (VNI) ha sido ampliamente utilizada para el tratamiento de enfermedades
respiratorias agudas vy crénicas, tanto en adultos como en poblacion infantil. En el contexto de la rehabilitacion, la
VNI ha mostrado un impacto positivo al mejorar la tolerancia al ejercicio en pacientes con enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC). No obstante, no existen datos respecto a su eficiencia en nifios con enfermedades
respiratorias crénicas. En el presente texto se revisan los aspectos fisiopatoldgicos que sustentan el origen de
la limitacién ventilatoria al ejercicio, presente en los pacientes con EPOC, y que justifican la incorporacién de
la asistencia ventilatoria a los protocolos de entrenamiento. Por otro lado, se presentan recomendaciones para
una apropiada incorporacién de la terapia ventilatoria a la rehabilitacion. El propdsito de la presente revision es
proporcionar datos para el disefio de futuros estudios que evallen la aplicabilidad de esta estrategia terapéutica a
nifios con enfermedades respiratorias crénicas.

Palabras clave: Ventilacion no invasiva, ejercicio, nifios, enfermedad respiratoria crénica.

enfermedad aguda, las principales indicaciones de VNI son la

exacerbacion de la enfermedad pulmonar obstructiva crénica

La asistencia ventilatoria no invasiva (VNI) es la aplicacion
de soporte ventilatorio sin necesidad de una via aérea artifi-
cial. Puede ser entregada a través de una méscara oronasal,
nasal, introductores nasales, entre otras, con el fin de evitar
la intubacién o traqueostomial’). En el paciente adulto con
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(EPOC), falla cardiaca congestiva y neumonia en inmunosu-
primido®¥. Por su parte, en pediatria se ha incrementado su
empleo para el tratamiento inicial de la crisis asmatica, bron-
quiolitis aguda e insuficiencia respiratoria hipoxémica®. En los
pacientes con enfermedad respiratoria crénica (ERC), la tera-
pia ventilatoria se indica principalmente para el tratamiento de
la hipoventilacién nocturna por diversas causas. Esto permite
evitar las complicaciones respiratorias, mejora la calidad de
vida y aumenta la sobrevida en pacientes con ERC®?,

En el campo de la rehabilitacién, la VNI ha sido amplia-
mente utilizada con el propdsito de mitigar el aumento en la
disnea y retardar la aparicion de fatiga muscular respiratoria
durante la realizacién de ejercicio de resistencia, optimizando
los beneficios del entrenamiento en pacientes adultos con
enfermedad respiratoria crénica’?.

En los Ultimos afios, los conceptos vinculados a la mecani-
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ca ventilatoria, repercusion fisiolégica del trabajo respiratorio
y fatiga de musculos ventilatorios durante el ejercicio han
sido materia de amplio estudio. No obstante, son escasos
los reportes que abordan este tema de manera integrada
con las bases fisioldgicas de la respuesta cardiorrespiratoria
al ejercicio.

Los objetivos de esta revisidn son: 1) describir la res-
puesta ventilatoria durante el ejercicio en pacientes con ERGC;
2) analizar la evidencia actual respecto a los efectos de la VNI
como coadyuvante al ejercicio en este grupo de pacientes
y 3) proporcionar las bases para su aplicacion clinica como
coadyuvante en protocolos de rehabilitacion.

CINEMATICA VENTILATORIA DURANTE EL
EJERCICIO

En sujetos sanos, el musculo diafragma constituye el
motor primario de la inspiracién en reposo, cuyo acorta-
miento permite el ingreso del 65 a 70% del volumen co-
rriente inspirado('". Adicionalmente, se ha observado que
desde el reposo hasta el 70% del trabajo méximo (Wmax)
la presion diafragmatica aumenta 2 veces, la velocidad de
acortamiento 6,5 veces y el trabajo diafragmatico |3 veces,
lo que demuestra su rol como un generador de flujo durante
el ejercicio*', Del mismo modo, durante las maniobras
ventilatorias méaximas (por encima del 70% de la ventilacion
voluntaria maxima [VVM] se produce un cambio en el patrén
de reclutamiento muscular caracterizado por aumento de la
actividad de la musculatura inspiratoria intercostal en desme-
dro del diafragma. Esto hace que los misculos inspiratorios
de la parrilla costal sean los responsables de mantener el
volumen corriente durante la respiracién rapida y superficial,
patrén caracteristico a intensidades moderadas y altas de
ejercicio’,

Por otro lado, los volimenes pulmonares operativos
sufren modificaciones durante el ejercicio. Al aumentar la in-
tensidad del ejercicio, se incrementa el volumen pulmonar al
final de la inspiracion (VPFI) y disminuye el volumen pulmonar
al final de la espiracién (VPFE). Esto hace que el diafragma se
contraiga desde un estado de pre elongacidon mayor, fend-

meno que va en directo beneficio de la eficacia fisioldgica de
su contraccién; y adicionalmente, permite a los sujetos sanos
aumentar la ventilacion (VE) durante el ejercicio (mas de 20
veces el valor de reposo) sin experimentar un significativo
apremio respiratorio (Figura 1)('¢!7,

CONSIDERACIONES DEL PACIENTE CON
ENFERMEDAD OBSTRUCTIVA

Tanto la limitacién al flujo espiratorio como la alta
demanda ventilatoria durante el ejercicio dan origen a la
hiperinsuflacién dinamica (HD) y la consecuente limitacién
ventilatoria en el paciente EPOC!8'%); Jas disminuciones en
la Capacidad Inspiratoria (Cl) reflejan aumentos progresivos
en el VPFE conforme aumenta la ventilacién minuto durante
el ejercicio incremental®, Este cambio funcional desplaza el
desarrollo del volumen corriente hacia el extremo superior
derecho de la curva de distensibilidad del sistema respiratorio,
produciendo una excesiva carga elastica y un mayor trabajo
respiratorio, constituyendo el fundamento mecénico de la
disnea excesiva experimentada por estos pacientes durante
el esfuerzo (Figura 1)@V,

Se ha observado recientemente que la hiperinsuflacién en
reposo Y ejercicio se incrementa proporcionalmente a la se-
veridad de la enfermedad, del mismo modo, la tasa de caida
de la Cl durante el ejercicio es mayor cuanto mas severa es
la enfermedad; ademas, el porcentaje del valor predicho de
VEF, (%VEF ) y Cl de reposo muestran correlacion significati-
va con la tasa de trabajo maximo y consumo maximo de oxi-
geno (VO, peak). Esto los transforma en variables predictoras
de la capacidad de ejercicio en este grupo de pacientes('?).,

Como consecuencia de esta limitacion mecanica se pro-
ducen alteraciones de la relacién ventilacion-perfusion que
conducen a retencién de CO, y disminucion en la saturacion
de oxigeno durante el ejercicio®. En adicién a esto, las caidas
de la precarga ventricular derecha, como consecuencia de
la presiéon positiva al final de la espiracion intrinseca (PEEPI)
gatillada por el aumento del VPFE, afectan severamente la
funcién hemodindmica del paciente, comprometiendo de
manera significativa su rendimiento durante el ejercicio®).

Figura |. Cambio en los volimenes pulmonares operativos
durante el ejercicio incremental en sujetos sanos y pacientes
EPOC. EELV: Volumen pulmonar al final de la espiracién;
EILV: Volumen pulmonar al final de la inspiracién; Rrs: Volumen
de relajacion del sistema respiratorio; RV: Volumen residual;
TLC: Capacidad pulmonar total (Autorizada la reproducciéon
de la figura por Dr. Denis O "Donnell, Referencia 21).
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FATIGA DE LOS MUSCULOS RESPIRATORIOS
DURANTE EL EJERCICIO Y SU IMPACTO EN
EL RENDIMIENTO FISICO

En sujetos sanos, la demanda ventilatoria impuesta por el
desarrollo de ejercicio a altas intensidades (por sobre el 80%
del VO,méx) genera una severa fatiga diafragmatica, trayendo
como consecuencia una respuesta refleja gatillada por el au-
mento del tono simpético en los misculos activos®*2). Este
fendmeno resulta en un aumento de la resistencia vascular
periférica, vasoconstriccion y disminucién del flujo sanguineo
muscular periférico, lo que disminuye significativamente el
umbral de fatiga del sistema muscular y disminuye el rendi-
miento durante el ejercicio (Figura 2)2¢29,

El paciente EPOC, por su parte, debido al aumento del
PEEPi y disminucion en la compliance dinamica, experimenta
un mayor nivel de trabajo respiratorio a cualquier nivel de
intensidad®. Esto pudiese ser constitutivo de fatiga muscular
respiratoria. No obstante, dado los multiples aspectos fisio-
patoldgicos que sustentan el deterioro funcional asociado a la
limitacion ventilatoria, la cafda del rendimiento fisico pudiese
ser también gatillada por la aparicién de HD previo a la fatiga
de los musculos respiratorios©?. En esta linea, se ha obser-
vado recientemente, en pacientes obesos y con EPOC en
estadio severo, la presencia de fatiga muscular inspiratoria y
espiratoria posterior a un protocolo de ejercicio submaximo,
lo que fue asociado a limitacién ventilatoria y fatiga de cua-
driceps posterior al protocolo. Adicionalmente, se demostrd
que la aplicacidn de ventilacién asistida proporcional pudo
mitigar la aparicion de fatiga tanto en los musculos respirato-
rios como en los cuadriceps®. Futuros estudios deben ser
disefados para dilucidar fehacientemente esta asociacion.

Si bien es cierto, la fatiga muscular respiratoria no ha
demostrado ser el generador principal de la limitacién al
ejercicio en este grupo de pacientes, existe consenso en que
contribuye significativamente a los factores mecanicos que, en
conjunto a la HD, conforman los mecanismos fisiopatoldgicos

de la limitacién ventilatoria durante el ejercicio en pacientes
con ERC. En esta linea, con el objetivo de limitar la HD y
atenuar el aumento del trabajo de los musculos respiratorios,
surge la ventilacién no invasiva como herramienta coadyuvan-
te a la ejecucion del ejercicio.

En los siguientes parrafos se analizard la evidencia dispo-
nible en relacion a los efectos de la VNI sobre las respuestas
y adaptaciones al ejercicio en pacientes con EPOC. Adicio-
nalmente, se expresardn recomendaciones respecto a los
aspectos técnicos y metodoldgicos a considerar a la hora de
implementar esta estrategia de rehabilitacién.

VENTILACION NO INVASIVA DURANTE
EL EJERCICIO. ANALISIS DE LA EVIDENCIA
ACTUAL

La comprensién aislada de la fisiopatologia de una enfer-
medad es insuficiente para el desarrollo de una practica clinica
de calidad; por ende, la medicina basada en evidencia (MBE)
ha adquirido especial importancia en el campo de la salud,
puesto que ayuda a tomar decisiones fundamentadas®?.
En el escenario de terapia, las revisiones sistematicas (RS)
constituyen uno de los niveles mas alto de evidencia puesto
que incrementan el poder estadistico, la precisidon de las
estimaciones y la consistencia de sus conclusiones; gracias a
que combinan los resultados de diversos estudios primarios,
de preferencia ensayos clinicos controlados con asignacién
aleatoria , que son ponderados segln su calidad metodoldgica
y, si poseen niveles de homogeneidad aceptables (1> < 50%),
meta-analizados®*39,

Considerando lo precedentemente planteado, Ricci y
cols®), publicaron recientemente la Unica revision sistematica
con meta-andlisis y meta-regresion existente hasta el momen-
to, cuyo objetivo fue evaluar el efecto fisioldgico de la VNI
durante el ejercicio y el impacto de su implementacién sobre
el resultado de la rehabilitacion. En la revisién se consideraron

Figura 2. Representacion esquematica de las consecuen-
cias fisiolégicas producidas por la fatiga muscular respirato-
ria inducida por ejercicio. Reflejo metabdlico: La fatiga de
los musculos inspiratorios gatilla una descarga aferente de
neuronas tipo Iy IV a través del nervio frénico, generan-
do como respuesta una descarga simpatica eferente sobre
las arteriolas de los miembros inferiores. Esto produce
vasoconstriccidon en musculos activos, disminucion del
transporte de O, y caida en el rendimiento fisico.
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estudios primarios que respondieran a la pregunta (Cual es
la mejor opcidn terapéutica entre ejercicio asistido con VNI
y entrenamiento sin VNI o con placebo, en pacientes EPOC
estables en términos de produccién de lactato, frecuencia
cardfaca, rendimiento fisico y variables respiratorias? La calidad
metodoldgica de los articulos primarios fue revisada por dos
evaluadores independientes, con la escala PEdro (Physiothera-
py Evidence Database). Posteriormente, y una vez extraidos
los datos se llevd a cabo el procedimiento meta-analitico a
través del modelo de efectos aleatorios (si I* era > 50%)
y modelo de efectos fijos (si 1> era < 50%). Finalmente se
analizaron 8 articulos, todos ensayos controlados, catalogados
con una calidad metodoldgica entre 6 y 8 con la escala Pedro
(cuyo rango de puntaje oscila entre O y | ). Finalmente, en
la sintesis de sus resultados, se observa que no existe dife-
rencia significativa para la variable frecuencia cardiaca, lactato
y VO, durante el ejercicio, al comparar el entrenamiento
asistido con VNI versus placebo. Sin embargo, al comparar
los resultados posteriores al protocolo de rehabilitacion, se
observan mejoras en la carga de trabajo, frecuencia cardiaca
y consumo de oxigeno. Por otra parte, el resultado de la
meta-regresion mostrd la existencia de asociacidon entre el
tiempo de entrenamiento con VNI 'y la modificacién de todas
las variables estudiadas. Esto demuestra que la magnitud del
efecto es “dosis-dependiente”, es decir, a mayor duracién del
ejercicio con VNI mayores serdn sus ganancias posteriores a
la rehabilitacion.

VNI DURANTE EL EJERCICIO: DE LA TEORIA
A LA PRACTICA

Consideraciones del equipo

Desde el punto de vista técnico, los equipos de venti-
lacién no invasiva presentan ciertas caracteristicas que vale
la pena considerar a la hora de iniciar la terapia ventilatoria
durante el ejercicio. En primer lugar, el equipo de venti-
lacidn debe ser capaz de suplir toda la demanda de flujo
inspiratorio generada durante el desarrollo del ejercicio. Si
asumimos que durante el ejercicio es posible incrementar
el flujo inspiratorio 4 a 5 veces por encima del flujo basal,
la VNI debe ser capaz de proporcionar, al menos, 200 a
250 L/min de flujo durante el ciclo respiratorio. Respecto
a las fugas, sabemos que los sistemas de VNI administrados
a través de una sola rama deben permitir un cierto nivel de
fuga que, cuando no supera cierto umbral (50 L/min), es
adecuadamente compensada por el equipo. En un estudio
realizado por nuestro grupo®®®, observamos que el nivel de
fuga se incrementa de manera proporcional al aumento de
la carga de trabajo realizado en cicloergometro, lo que se
correlaciona de manera inversa con el volumen corriente
operativo que recibe el sujeto, comprometiendo significativa-
mente su rendimiento fisico. Por este motivo, creemos que,
por una parte los equipos seleccionados para este proposito
deben tener una alta capacidad de entrega de flujo y, por
otra un sistema de compensacion de fugas adecuado con
el propdsito de mantener los volimenes y flujos en niveles
que permitan suplir la demanda impuesta por el sistema
respiratorio en ejerciciot®®).

MODOS VENTILATORIOS Y PARAMETROS
DE PROGRAMACION

Considerando que durante el ejercicio el centro respi-
ratorio es estimulado gracias al estrés metabdlico al que son
expuestos los sistemas fisioldgicos, los modos ventilatorios
“a demanda” son los mas recomendados. En equipos de
VNI las modalidades Spont (S) o Spont/Timed (S/T) han sido
bien toleradas por los pacientes y sujetos sanos en ejerci-
cio®>39), Por otra parte, la ventilacién asistida proporcional y
las modalidades bi-niveladas han sido las que han mostrado
mejores efectos sobre la tolerancia al ejercicio, gracias al
efecto beneficioso de la presidn inspiratoria sobre el trabajo
inspiratorio y la presién espiratoria sobre la HD®. En rela-
cién a los pardmetros de programacién, no existen gufas de
procedimiento publicadas; por lo cual se sugiere realizar un
protocolo de titulacion de la ventilacién durante el ejercicio
incremental, iniciando con un diferencial (IPAP-EPAP) de al
menos 4 cmH,O para luego incrementar en 2 cmH,O el
nivel de IPAP por cada | cmH, O de incremento del EPAP.
Si el paciente es usuario de VNI domiciliaria, recomendamos
iniciar con los parametros de programaciéon establecidos en
domicilio; de lo contrario se sugiere iniciar con los niveles de
presién minimo permitidos por el equipo e incrementarlos
de manera progresiva (como se detalld previamente) hasta
lograr un adecuado bienestar ventilatorio.

MASCARA

Tanto la interfase nasal como oronasal han sido em-
pleadas para administrar la VNI durante el ejercicio, con
resultados similares en cuanto a la tolerancia y rendimiento.
Recientemente nuestro grupo de investigacion realizd un
estudio comparativo, en jovenes sanos para evaluar las dife-
rencias entre el uso de mascara nasal y oronasal durante un
protocolo de ejercicio incremental. La nasal permitiria atenuar
mas eficientemente el incremento de la disnea sin cambios
significativos en el ritmo cardiaco y saturacién (Figura 3) (ob-
servaciones no publicadas).

CONCLUSIONES

La EPOC ha sido la enfermedad mas ampliamente es-
tudiada en cuanto a la limitacién ventilatoria y los efectos de
la VNI durante los periodos de entrenamiento, razén por la
cual, es posible establecer conclusiones respecto a los bene-
ficios de esta estrategia de rehabilitacion en este grupo de pa-
cientes. No obstante, las bases fisiopatoldgicas de la limitacion
ventilatoria durante el ejercicio y el impacto de la descarga de
los musculos respiratorios ha sido escasamente estudiado en
nifios con ERC. En Chile, contamos con una alta prevalencia
de nifos con diagndstico de bronquiolitis obliterante post
infecciosa con indicacién de rehabilitacion pulmonar que pre-
sumiblemente presenten caracteristicas similares a la EPOC,
en cuanto a los elementos que dan origen a la limitacion ven-
tilatoria durante el gjercicio, transformandolos en candidatos
potenciales para adoptar esta estrategia de entrenamiento.
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Figura 3. Magnitud de la caida de la percepcién de
disnea durante el ejercicio asistido con Ventilacion No
Invasiva, a través de mascara nasal y oronasal. En la figura
se observa la magnitud de la caida de la disnea durante el
ejercicio incremental a 25 watts, 50 watts, 75 watts, 100
watts y 125 watts (Autorizada la reproduccién de la Figura
por Klga. Tania Contreras, observaciones no publicadas).

Por este motivo, futuros estudios son necesarios para diluci-
dar fehacientemente estas hipétesis.
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Articulo Original

Diferencias en la realizacion e interpretacion de la
espirometria del preescolar y en el niho mayor

Dra. Marcela Linares'

! Pediatra Especialista en Enfermedades Respiratorias. Clinica Indisa. Univesidad Finis Terrae.

DIFFERENCES ON SPIROMETRY STANDARDIZATION BETWEEN PRES-
CHOOL AND SCHOOL CHILDREN

Spirometry must meet international standardizations criteria to be valid. Those criterias are classically described to
be applied on starting from 6 years old children. In recent years, there have been numerous publications demons-
trating that spirometry can be performed in preschool children, whenever the standardization is adapted to this
age group. In this revision we describe the differences to perform and interpret spirometry between preschool
children and children over 6 years old.

Key words: Spirometry; preschool children; reference standards.

RESUMEN

Para que la espirometria sea valida, debe cumplir con los criterios establecidos en estandarizaciones internaciona-
les, las que clasicamente estan descriptas para ser aplicadas a partir de los 6 afios. En los Ultimos afios, han surgido
numerosas publicaciones que demuestran que la espirometrfa puede ser realizada en preescolares, siempre que
se adapten las exigencias a este grupo etario. Se describen las diferencias entre el nifio preescolar y el nifio mayor
de 6 afios, para realizar e interpretar la espirometria.

Palabras clave: Espirometria, preescolar, estdndares de referencia.

INTRODUCCION

La espirometria tiene un valor indiscutible en la evalua-
cién de la funcidén pulmonar debido a su masiva utilizaciéon
en forma estandarizada en distintas edades, disponibilidad
de valores de referencia y facilidad y familiaridad en la inter-
pretaciéon de los resultados. Permite obtener un seguimiento
longitudinal con la misma técnica de funcién pulmonar en las
patologias que comienzan en edades tempranas de la vida®".

La correcta interpretacidon de la espirometria depende
del acucioso seguimiento de los criterios de aceptabilidad y
repetibilidad estandarizados por la Sociedad Americana de
Térax (ATS) y por la Sociedad Respiratoria Europea (ERS),
lo que permite minimizar la variabilidad interindividial e intra-
individual de la prueba®@. Esta estandarizacién esta definida
para ser aplicada desde los 6 afos.

Las consideraciones del equipo, ambiente y operador son
especiales para el grupo en edad pre-escolar. El espirébmetro
debe tener la capacidad de evaluar flujos instantaneos con una
adecuacién de mas menos 5% y poseer el menor espacio
muerto posible". El software debe disponer de incentivos
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animados que permitan una exhalacién rapida y prolongada
y la posibilidad de que las curvas flujo/volumen y volumen/
tiempo sean analizadas en el momento en que se realiza la
maniobra o antes de comenzar la siguiente. Esto permite
evaluar la calidad del examen e incentivar al nifio a corregir
los errores de la curva anteriort). El operador debe saber
ganarse la confianza del preescolar y ser capaz de obtener las
curvas sin estresar al nifio. Con el mismo objetivo, el ambien-
te debe ser adecuado para nifios, contar juguetes y videos
infantiles. Cuando el preescolar no ha realizado espirometrias
previamente, puede ser Util el empleo de un tiempo de en-
trenamiento, durante el cual el nifio juegue con la pieza bucal,
antes de comenzar a registrar las curvas realizadas.

El nifo pequefio tiene una capacidad de atencién de
pocos minutos, se distrae con facilidad y no es capaz de
coordinar varias instrucciones al mismo tiempo, por lo que
durante la espiracién forzada no puede espirar rapido, fuerte
y sostener ese esfuerzo por un periodo de tiempo, en ge-
neral sélo cumple con una de estas condiciones®. Por otro
lado, el volumen de la capacidad vital de los preescolares es
expulsado en su totalidad en alrededor de | segundot'>.
Estas caracteristicas fisioldgicas explican por qué la estanda-
rizacién de la espirometria disefiada para adultos, no puede
ser aplicada en preescolares, e incluso sea dificil de cumplir
para los nifos mayores, alin con experiencia previa de haber
realizado una espirometrfa®>).,

Han surgido varias publicaciones que demuestran que
la espirometria puede ser realizada en forma exitosa por
preescolares, siempre y cuando las condiciones de estanda-
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rizacién y aceptabilidad se adapten segln las capacidades de
estos pequenos®>'3), El rendimiento de la espirometria en
nifios preescolares varfa entre un 60 a 90% segln distintos
trabajos y es directamente proporcional a la edad®'?. A pesar
de la falta de colaboracion que habitualmente se encuentra en
estos pequenos, el promedio del coeficiente de variacién de
Volumen Espirado al Primer Segundo (VEF,) y Capacidad Vital
Forzada (CVF) es de 3%, de Volumen Espirado a 0,5 segun-
dos (VEF, ) es de 4% y |1% para Flujo Espiratorio Forzado
entre el 25y 75% de la CVF (FEF, ) valores semejantes a
lo encontrado en adultos®”.

A continuacién se detallan las diferencias para realizar e in-
terpretar la espirometria entre preescolares y nifos mayores.

REALIZACION DEL EXAMEN

Para la realizacién con éxito de la espirometria en prees-
colares es conveniente limitar el tiempo de permanencia en el
laboratorio durante el cual el nifio realice todas las maniobras
posibles, no exigir el uso de clip nasal, evaluar individualmente
la utilizacién de programas de incentivo, y grabar todas las
maniobras posiblest').

A pesar de que las estandarizaciones enfatizan el uso de
clip nasal en niflos mayores®, no es necesario exigir su uso
en preescolares, por que es un elemento distractor y a veces
asusta al nifio, y se ha observado que no hay diferencias en
los valores de VEF, y CVF obtenidos con o sin pinza nasal(®).

El uso de programas animados por computadora para
incentivar al nifio a realizar maniobras aceptables y repetibles
ha sido evaluado en algunas publicaciones con resultados dis-
pares®!”, El programa que consiste en apagar velas permite
al nifo lograr mejores Flujos Espiratorios Maximos (FEM),
pero no se facilita una espiracién sostenida en el tiempo, por
lo que los valores de CVF obtenidos con este programa son
menores. No se recomienda el uso de los programas de
incentivo de rutina, ya que su efectividad es variable para cada
nifio y para cada tipo de software utilizado('®).

La ATS y ERS recomiendan realizar en el adulto y nifios
mayores un maximo de 8 maniobras?. El preescolar es ca-
paz de realizar un nimero mayor de maniobras en menos
tiempo, ya que su tiempo espiratorio es menor. Esto permite
aumentar la posibilidad de obtener una espirometria valida,
ya que a mayor nimero de maniobras hay mayor efecto de
entrenamiento y por lo tanto mayor posibilidad de que alguna
de ellas sea adecuada para su interpretacién®. Debido a que
el preescolar tiene una capacidad de atencién limitada, se
aconseja limitar el tiempo de permanencia en el laboratorio
a |15 min como maximo®. Idealmente se deben grabar todas
las maniobras realizadas por el nifo, para hacer una selec-
cién en un tiempo posterior, aunque lamentablemente esto
no puede lograrse con todos los equipos®. En ese caso se
pueden grabar al menos las 3 curvas visiblemente mejores,
las que se definen como un FEM claramente determinado y
de rapido ascenso, espiracién sin artefactos ni evidencia de
inspiracién temprana o cese brusco de la espiracion y se de-
ben excluir las curvas que denotan un pobre esfuerzo, cierre
glético, tos y obstruccién de la pieza bucal (Figura 1)1,

A diferencia que el nifio mayor vy el adulto, para el prees-
colar es mas facil realizar la maniobra de pie.

CRITERIO DE ACEPTABILIDAD DEL INICIO
DE LA CURVA

lgual que en el nino mayor, se debe considerar que
la curva tenga un FEM visualmente evidente y de ascenso
rapido, que la parte mas alta de la curva sea triangular y no
redonda y que se observe sélo un peak (Figura 2)"2. En el
preescolar, no se aconseja utilizar el tiempo de ascenso del
FEM menor a 0,1 segundo descrito por Miller como criterio
de aceptabilidad, ya que se ha demostrado que ninguno de
ellos es capaz de lograrlo'.

El Volumen de extrapolacién retrégrada (VER) aceptable
para preescolares estd entre el 10y 129% u 80 ml de la CVF
y no de 5% como en mayores(!*'3),

CRITERIO DE ACEPTABILIDAD DEL FINAL
DE LA CURVA

La ATS define que la espiracion debe continuar hasta que
se observe una meseta de al menos | segundo en la curva
volumen tiempo y/o un tiempo espiratorio de al menos 3
segundos en el nino menor de 10 afios y mayor de 6 se-
gundos en el nifio mayor de |0 afos®. El tiempo espiratorio
normal del preescolar es de alrededor de | segundo y es
directamente proporcional a la edad, de tal forma que el 30
y 70% de los nifios menores y mayores de 5 afos respecti-
vamente pueden mantener la espiracién durante al menos |
segundo(!>7 19, Se ha sugerido que en este grupo etario, el
tiempo espiratorio no sea un criterio de no aceptacién de la
prueba y sélo se debe reportar en el informe(". El preescolar
puede vaciar sus pulmones completamente en un segundo
debido a que tienen un volumen pulmonar pequefio*?). Esto
implica que el VEF, y la CVF en algunas ocasiones pueden
tener el mismo valor, por lo que el VEF, vy la relacion VEF,/
CVF no servirfan para evaluar obstruccién bronquial, siendo
los flujos espirados al 0,5 y 0,75 de la CVF y la relacién
VEF,o/CVF mas (tiles para evaluar a estos nifios™'*!*19),

Figura 1. Curvas grabadas, visiblemente reproducibles.
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Hay que tener presente que muchos nifos no logran espirar
ni siquiera durante un segundo, por lo que no podemos
contar con VEF, como pardmetro de evaluacion. Algunos
equipos arrojan un valor extrapolado de VEF, cuando hay un
tiempo espiratorio menor de | segundo y en algunos casos
sobreestiman el tiempo espiratorio, cuando el nifio quita su
boca de la pieza bucal antes de inspirar nuevamente o que
el operador detenga el registro(').

La finalizacién de la prueba en forma de meseta no puede
exigirse en preescolares, sobre todo en los mas pequefos,
que tienden a finalizar bruscamente la espiracién, aln cuando
han logrado una exhalacién completa (Figura 2)"). Se puede
elegir como punto de corte que no finalicen bruscamente
en flujos > al 10% del FEM o en flujos menores a 200 ml/
seg (Figura 2)(>¢79) E| inconveniente de este criterio es que
el valor no se encuentra disponible en el software en forma
automatica y hay que hacer un célculo manual.

REPETIBILIDAD

Los preescolares pueden lograr un 10% de repetibilidad
pero no un 5% como lo exige ATS para adultos!>®'9, La
diferencia de 150 ml entre las dos mejores mediciones de
CVF y VEF, que se aplica en adultos como criterio de repe-
tibilidad, no es recomendable en preescolares, ya que son
volimenes muy altos para el volumen pulmonar total de
estos pequenos("?,

Se ha comprobado al aplicar una presién negativa a la via
aérea abierta durante le espiracién forzada en nifios de 3 a 6
afios, se obtienen curvas que no cambian significativamente
unas de otras, sélo se observa una mejoria del VEF, del 2%,
lo que es clinicamente despreciable, lo que significa que la
limitacién al flujo puede ser alcanzada a esta edad('?. Por lo
tanto, una sola curva que ha alcanzado la limitacién al flujo
puede ser adecuada para definir la funcion pulmonar. Es por
este motivo que el hecho de no alcanzar criterio de repe-
tibilidad no invalidaria el examen, de la misma forma como
ocurre en el adulto' .

INTERPRETACION

Una vez obtenidas curvas aceptables y repetibles, la in-
terpretacion de los resultados de preescolares no difiere de
los nifos mayores.

No se dispone de valores de referencia nacionales para
preescolares. De los valores de referencia internacionalmen-
te, los de Eigen y cols y Zapletal y cols, no tienen las variables
VEF,5 ¢ 0,75 que se necesita para su interpretacion”'?. El
grupo de aproximadamente 600 nifios evaluados por Nystad
y cols, incluyeron algunos nifios asméticos®. Pérez Yarza y
cols publicaron valores e referencia del grupo CANDELA, los
que tienen el inconveniente de no tener los resultados nece-
sarios para generar el valor del P5 y ser nifios sin ningin tipo
de exposicidn a contaminantes inhalados, lo que difiere de la
realidad de varias ciudades de Chile!'¥. Recientemente se han
generado valores de referencia multiétnicos que abarcan des-
de los 3 a los 90 anos. Aunque no se incluyeron preescolares

Figura 2. Curva flujo-volumen de preescolar. Caracteristicas normales:
Ascenso rapido, forma triangular, se observa sélo un peak, sin artefactos
y cese de flujo menor a 200 mi/seg.

chilenos, tienen la ventaja de ser valores lineales a lo largo de
todos los rangos etarios y tienen el valor de VEF, 5, el PS5y Z
score disponibles para su interpretacién(®. De todas formas,
para decidir qué valor de referencia utilizar en la interpreta-
cién de la espirometrfa de preescolares, cuando no se dispo-
ne de valores propios, se puede correlacionar 30 nifios sanos
con los valores de referencia disponibles internacionalmente
y seleccionar los que mejor representan a esta poblacién(?),

Independientemente de cudl sea el valor de referencia se-
leccionado se debe disponer del limite inferior o P5 (Percentil
5)y Z score de cada variable para su correcta interpretacion.
Se considera normal a los valores que se encuentran dentro
de méas menos |,64 desvios estandar de la media (Z score)
o por encima del P5®,

Por el momento, en la espirometria del preescolar es
muy Util la interpretacién de la respuesta broncodilatadora, la
que se puede considerar significativa como 2% en VEF, ¢y
30% en FEF,; ,s, siempre y cuando el coeficiente de repeti-
bilidad esté por debajo de estos valores??,

COMENTARIO FINAL

La espirometrfa es un examen de alto rendimiento en
preescolares cuando se adecuan las exigencias de estan-
darizacién. Para aumentar la utilidad de la espirometria en
preescolares es necesario contar con valores de referencia
nacionales, de los cuales alin no disponemos.
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Enfermedad pulmonar intersticial del lactante

Dra. Lilian Rubilar', Dr. Julio Maggiolo'
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INTERSTITIAL LUNG DISEASE IN INFANTS

Interstitial lung disease is an heterogeneous group of illnesses. Some of them only affect children under two years
old and new classifications have been proposed for this age group. Proper clinical awareness, X-ray studies like
thorax high-resolution computed tomography, and lung biopsy are required for diagnosis. Clinically, there is tachip-
nea, intercostal retractions, rales, interstitial images at X-ray, hypoxemia and restrictive lung disease. Steroids are
the most used treatment; in severe cases lung transplantation might be the sole option. Some of them presents
a good prognosis; for others it is often fatal when it appears in the neonatal period.

Key words: Interstitial lung diseases, surfactant, neuroendocrine hyperplasia, infant.

RESUMEN

La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) constituye un grupo heterogéneo de patologfas. Algunas son exclusivas
de nifos menores de 2 afios, para los cuales se ha propuesto un nuevo esquema de clasificacion. El diagndstico
requiere de sospecha clinica, estudio radiolégico, y en general biopsia pulmonar. Hay presencia de taquipnea,
retracciones, crepitaciones, hipoxemia, infittrados intersticiales y enfermedad restrictiva. El tratamiento de eleccién
son los corticoides, en casos severos el trasplante. Algunas presentan buen prondstico, otras iniciadas en perfodo

neonatal tienen a menudo una evolucién fatal.
Palabras clave: Enfermedad pulmonar intersticial, surfactante, hiperplasia neuroendocrina, lactante.

INTRODUCCION

La EPI es una patologfa de baja prevalencia, caracterizada
por remodelacion del intersticio y de los espacios aéreos
distales pulmonares. Esto conduce a alteracion del intercam-
bio gaseoso"). Se presentan con taquipnea, retracciones,
crepitaciones finas tipo “velcro”, infiltrados intersticiales difusos
persistentes. Las EPI en lactantes (EPI-L), se presentan en un
pulmon en desarrollo y muchas de ellas son exclusivas de esta
edad. En el grupo mencionado hay muchas enfermedades
con caracteristicas clinicas y radioldgicas que semejan EPI aun-
que el proceso patoldgico se encuentre fuera del intersticio.

El objetivo de esta revisién es presentar los avances en
clasificacion y diagndstico de las EPI-L.

EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de EPI-L es aln desconocida debido a
insuficiente estandarizacién y al reconocimiento de nuevas
entidades patolégicas®. Son enfermedades raras, con menor
evolucién a fibrosis comparadas con adultos.

Son mas frecuentes en lactantes que en otras edades
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pedidtricas, en caucdsicos y varones; los sintomas en general
comienzan antes del primer afo de vida. En 10%-16% se
asocia a historia familiar. La mortalidad es variable segin las
series®.

CLASIFICACION

El actual sistema de clasificacion de las EPI-L ha sido de-
sarrollado entre neumdlogos, radidlogos y patdlogos. Esta
basado en la revisién de |86 biopsias pulmonares de lactan-
tes con enfermedad pulmonar difusa analizadas junto a sus
respectivos registros clinicos y radiolégicos®. Este esquema
engloba el 60% de los casos de EPI-L (Tabla I).

ETIOPATOGENIA

La EPI-L se presenta en un pulmén en crecimiento y
desarrollo expuesto a factores genéticos y ambientales que
dafan el epitelio alveolar y la membrana basal. Esto inducirfa
la liberacidn de citoquinas Th2, factor de necrosis tumoral
alfa, interleuquinas 4 y 13, radicales oxidantes, proteasas y
factores de crecimiento. Esta cascada promueve la diferen-
ciacién de células mesenquimaticas y alveolares a fibroblastos
y miofibroblastos, los cuales migran, proliferan y se acumulan
en focos, depositando colageno, elastina, fibronectina y
proteoglicanos. Esto conduce a remodelacién de la matriz
extracelular, engrosamiento de tabiques alveolares y rotura
de unidades alvéolo-capilares, con progresién a fibrosis en
algunos casost?.
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Tabla I. Clasificacion propuesta para enfermedad
pulmonar intersticial en lactantes menores de 2 afios('"

I. Desordenes mas prevalentes en lactantes
A. Desoérdenes difusos del desarrollo
| Displasia acinar
2. Displasia alveolar congénita
3. Displasia alvéolocapilar con malrotacién de venas
B. Trastornos del crecimiento
. Hipoplasia pulmonar
2. Enfermedad pulmonar neonatal crénica
a) Displasia broncopulmonar
b) Enfermedad pulmonar crénica adquirida en RN de
término
3. Cambios pulmonares estructurales con cromosomopatias
a) Trisomifa 2|
b) Otras
4. Asociados con cardiopatfas congénitas, sin cromosomopa-
tias.
C. Condiciones especificas de etiologia no definida
I Glicogenosis pulmonar intersticial
2. Hiperplasia de células neuroendocrinas de la infancia
D. Deficiencia del surfactante por mutaciones y desérdenes
relacionados
. Deficiencia de proteina B- PAP y variantes del patrén his-
toldgico predominante
2. Deficiencia de proteina C-NCI predominante patrén his-
toldgico; NID y NII
3. Deficiencia proteina ABCA3-PAP y variantes del patrén
histolégico predominante; también NCI, NI
4. Otras con histologia de disfuncién del surfactante, sin causa
genética alin reconocida
5. Deficiencia TTF |

Il. Desérdenes no especificos de la infancia
A. Desérdenes en huésped normal
| Infecciones y procesos post infecciosos (Bronquiolitis obli-
terante por ADV)
2. Desérdenes por agentes ambientales: neumonitis por
hipersensibilidad, inhalacion de téxicos
3. Sindromes aspirativos
4. Neumonfa eosinofilica, HPI
B. Desérdenes relacionados con procesos sistémicos
|. Desérdenes inmunes: coldgenovasculares con capilaritis,
autoinmune
2. Enfermedades de depdsito
3. Sarcoidosis
4. Histiocitosis de Langerhans
5. Infittrados malignos
C. Desérdenes en huésped inmunocomprometido
I Infeccién oportunista
2. Desérdenes relacionados a intervenciones terapéuticas
(drogas, radiaciones)
3. Desordenes relacionados a trasplantes y sindromes de
rechazo
4. Dafo alveolar difuso de etiologfa desconocida
D. Desérdenes que simulan enfermedad intersticial
| Vasculopatia hipertensiva arterial
2. Vasculopatia congestiva, incluye enfermedad venooclusiva
3. Desérdenes linfaticos
4. Cardiopatia congestiva

I1l. No clasificados- incluye pobre rendimiento de la biopsia,
enfermedades en estadios terminales

PAP: proteinosis alveolar pulmonar; NID: neumonitis intersticial des-
camativa; NII: neumonitis intersticial inespecffica; ADV: adenovirus;
BO: bronquiolitis obliterante; HPI: hemosiderosis pulmonar idiopética;
NIL: neumonitis intersticial linfoide; NCN: neumonitis intersticial crénica.

DIAGNOSTICO

El estudio diagndstico inicialmente estd orientado a des-
cartar las causas mas frecuentes de enfermedades pulmo-
nares difusas en el nifio menor de 2 afos: fibrosis quistica,
displasia broncopulmonar, inmunodeficiencias congénitas o
adquiridas, cardiopatifa congénita, infeccién pulmonar, dis-
quinesia ciliar con distress respiratorio neonatal y aspiracion
recurrente (Tabla I).

Historia clinica e imagenes
Deben rescatarse antecedentes familiares de RN falleci-

dos por causa respiratoria sin etiologia aclarada, presencia de

hipertensién pulmonar (HTP) sin cardiopatia, exposicién a

farmacos e inhalantes ambientales (aves, hongos).

La presencia de al menos 3 de los 4 criterios siguientes
plantea una EPI-L:

I) Sintomas: tos, polipnea o dificultad respiratoria, intoleran-
cia al esfuerzo.

2) Signos: falla incremento pondoestatural, taquipnea, re-
tracciones, insuficiencia respiratoria, dedos en palillo de
tambor, crepitaciones.

3) Hipoxemia con el esfuerzo y/o en reposo.

4) Alteraciones difusas en radiografia de térax o tomografia
computada de térax de alta resolucién.

Estos criterios han permitido diagnosticar el 91% de
EPI-L®.

Imagenologia

La radiografia de térax es Util para sospechar diagndstico
de EPI, pero ofrece poca ayuda para evaluar respuesta tera-
péutica.

La tomografia computada precisa la extensiéon y distribu-
cién de las lesiones, revela el patrén predominante y permite
identificar el sitio dptimo para tomar biopsia. Ademas es Uil
para controlar la respuesta terapéutica. Para obtener mejores
imagenes se sugiere tomar imagenes de alta resolucién, con
corte fino®.

Ecocardiograma

Permite descartar anomalias vasculares y estructurales
cardiacas que pueden simular una EPI-L. Su segundo objetivo
es detectar la presencia de hipertensién pulmonar (HTP),
hecho que empobrece el prondstico’9.

Broncoscopia y lavado broncoalveolar

Util para estudios microbioldgicos (exclusion de infec-
cién), citoldgicos (exclusion de hemorragia pulmonar y otros),
histopatolégicos (biopsia para disquinesia ciliar), andlisis mole-
cular del surfactante®.

Estudio genético

El estudio de mutaciones de proteinas del surfactante
esta recomendado en EPI-L con historia familiar de RN de
término con EPI grave de causa no precisada y EPI con pro-
teinosis alveolar. Ademas es mandatorio para la bUsqueda de
otras mutaciones en RN con EPI asociada a hipotiroidismo
congénito y anomalias neuroldgicas®.
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Biopsia pulmonar

Los avances en procedimientos por imagenes y estudios
genéticos han reducido su indicacion. Se debe obtener 3
muestras de las zonas mas afectadas segin la tomografia de
alta resolucién. Actualmente se realiza mediante videoto-
racoscopia (VATS), pues tiene un rendimiento similar a la
realizada a cielo abierto (50%), pero con menos complica-
ciones®.

EPI ESPECIFICAS DEL LACTANTE

Alteraciones difusas del desarrollo

Ocurre en etapas tempranas del desarrollo pulmonar. Se
asocia a microdelecién en el gen FOX en locus 16g24.1 y
mutacion de FOXFI. El diagndstico lo determina la biopsia
pulmonar{'?, Todas presentan historia familiar. Pertenecen a
este grupo la displasia acinar, displasia alveolar congénita y la
displasia alveolocapilar con malrotacién de las venas pulmona-
res. En la displasia acinar la detencién del desarrollo pulmonar
ocurre en la etapa seudoglandular o canalicular temprana. En
la displasia alveolar congénita, la detencion ocurre en la fase
canalicular tardfa o en la sacular temprana. Se presentan en
RN de término, con falla respiratoria progresiva, HTP severa,
falleciendo dentro de los primeros 2 meses de vida. El Gnico
tratamiento es el trasplante pulmonar{®'",

Anormalidades del crecimiento

Presentan defectos de la alveolarizacidn, resultando en
simplificacion alveolar. Se asocian a condiciones prenatales
como restriccidn toraxica, oligoamnios, anomalias esqueléti-
cas, alteraciones neuromusculares, cardiopatfas con hipoflujo
y cromosomopatias.

También se relacionan con injurias a partir del naci-
miento, como ocurre en la enfermedad pulmonar crénica
del prematuro (“nueva displasia broncopulmonar”). Las
anomalias del crecimiento ademads incluyen a la hipoplasia
pulmonar, trisomia 21 (con agrandamiento alveolar, mayor
a nivel subpleural) y malformaciones cardfacas congénitas sin
cromosomopatfas!' .

Manifiestan HTP y mortalidad significativa, relacionadas
con la severidad de la alteracién del desarrollo alveolar (a
mayor tamano alveolar peor prondstico). En algunos casos la
biopsia pulmonar muestra areas focales de glicogenosis inters-
ticial pulmonar, lo cual favoreceria la respuesta a corticoides .

Hiperplasia de células neuroendocrinas
de la infancia

Recientemente fue descrita en cuatro familias, sugiriendo
un factor genético o ambiental como posible causa. Puede
iniciarse desde el perfodo neonatal hasta los primeros afios de
vida''?. Los pacientes presentan taquipnea, retracciones, cre-
pitaciones, hipoxemia, por mas de 3 meses, la sintomatologia
aumenta con infecciones virales, sin embargo, no presentan
insuficiencia respiratoria. La radiografia de térax muestra
hiperinsuflacién moderada a severa y escasos infiltrados
intersticiales. La tomografia de alta resolucién muestra opaci-
dades en vidrio esmerilado especialmente en lingula y I6bulo
medio (“deformidad en alas de murciélago”) y atrapamiento

aéreo en los lébulos inferiores, con una sensibilidad de 78%
y especificidad de 100% (Figuras |Ay |B).

La Unica alteracién histoldgica es la hiperplasia de células
neuroendocrinas en los bronquiolos. Esto se demuestra con
tincién inmunohistoquimica para bombesina. El resto del te-
jido puede presentar alteraciones inespecfficas (Figura 2). No
siempre es necesaria la biopsia debido al alto rendimiento del
estudio por imagenes('?.

El tratamiento es de mantencién, mediante oxigeno-
terapia en casos de hipoxemia. No se recomiendan los
corticoides.

Presenta buen prondstico mostrando mejorfa gradual en
meses o afios, no se ha descrito mortalidad.

Figura l1A. Hiperplasia de células neuroendocrinas. Radiografia de
térax: insuflacion severa, atrapamiento aéreo, infiltrados intersticiales
bilaterales en regular cantidad.

Figura IB. Hiperplasia de células neuroendocrinas. Tomografia com-
putada de térax (corte supracarinal): imagenes vidrio esmerilado en
|6bulo medio y lingula, zonas de atrapamiento aéreo en ambos Iébulos
inferiores.
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Figura 2. Hiperplasia de células neuroendocrinas. Biopsia pulmonar
(tincién inmunohistoquimica para bombesina): aumento del ndimero
de las células neuroendocrinas en bronquiolos e intersticio pulmonar.

Glicogenosis pulmonar intersticial

Habrfa alteracién en la diferenciacion del mesénquima
desde la vida intrauterina. Los sintomas aparecen en periodo
RN, con taquipnea, retracciones e hipoxemia, que persiste
por més de lafio. Los sintomas son mas acentuados en pre-
sencia de cardiopatias.

La radiografia de térax muestra hiperinsuflacién, infittrados
intersticiales, la tomografia revela vidrio esmerilado, atrapa-
miento aéreo e hiperinsuflacion(.

La biopsia pulmonar muestra aciimulos de células mesen-
quimaticas en el intersticio alveolar, proliferacion de histiocitos
y escasa o nula inflamacién. Hay depdsitos intracelulares de
glicdgeno monoparticulado y ocasionalmente lipidos (lipofi-
broblastos).

En casos severos se tratan con corticoides. El prondstico
es bueno, en ausencia de anomalias del crecimiento pulmo-
nar o HTP.

ANORMALIDADES GENETICAS DEL
SURFACTANTE PULMONAR (SP)

Deficiencia de surfactante B (mutacion para
proteina B del SP)

Se manifiesta en RN de término con insuficiencia respira-
toria. La radiografia de térax muestra hipoaireacién pulmonar
y vidrio esmerilado. La tomografia muestra vidrio esmerilado
y empedrado. Fallecen en los primeros 3-6 meses. En los
escasos heterocigotos la evolucion es hacia la insuficiencia
respiratoria crénica, oxigenodependiente.

Puede existir antecedente de familiar fallecido en periodo
neonatal por proteinosis alveolar.

Con muestra obtenida mediante lavado broncoalveolar,
puede aproximarse al diagndstico por tinciones inmunoquimi-
cas o la observacion a través de miscroscopia electrénica. El
diagnéstico especifico de déficit de proteina B del surfactante
se realiza mediante estudio de ADN por inmunomarcadores.

En la biopsia pulmonar se observa descamacion de
macréfagos espumosos, hiperplasia del epitelio alveolar,
engrosamiento de septos, alteracién de los cuerpos lame-
lares y fibrosis variable, hallazgos presentes en la displasia
alvéolocapilar y linfangiectasia pulmonar. El tratamiento es el
trasplante pulmonar.

Mutacion para proteina C del SP

Puede aparecer como mutacidn de novo, siendo su pe-
netrancia y severidad variables. En lactantes y neonatos puede
manifestarse como insuficiencia respiratoria severa; en ado-
lescentes y adultos como neumonitis intersticial usual (NIU),
neumonitis intersticial descamativa (NID), proteinosis alveolar
y neumonitis intersticial inespecifica. En la radiograffa de térax
aparece compromiso intersticial (Figura 3A), la tomografia
computada muestra patrén en vidrio esmerilado (Figura 3B).

Figura 3A. Neumonitis intersticial inespecffica. Radiografia de térax:
infiltrados reticulo-nodulares y lineales bilaterales en abundante cantidad,
comprometen hasta la periferia pulmonar.

Figura 3B. Neumonitis intersticial inespecifica. Tomografia computada
de térax (corte supracarinal): imégenes en vidrio esmerilado extenso que
compromete ambos Iébulos superiores.
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Figura 4. Biopsia pulmonar (tincién tricrémica de Van Gieson). Neu-
monitis intersticial inespecffica (fibrosis). Ruptura de septos, eritrocitos
y macréfagos espumosos en espacios alveolares, metaplasia cuboide
del epitelio. Intersticio ensanchado por fibrosis moderada, presencia de
miofibroblastos, abundantes células plasmaticas y algunos eosindfilos.

La biopsia pulmonar muestra hiperplasia del epitelio alveolar,
engrosamiento de tabiques interalveolares, inclusiones de
colesterol. Puede haber predominio inflamatorio celular, lo
que otorga buen prondstico o predominio de fibrosis, de mal
prondsticol' (Figura 4).

El tratamiento con corticoides y/o hidroxicloroquina
presentan resultados variables. La evolucion puede ser a la
mejoria o progresar a fibrosis pulmonar.

Mutacion del gen para proteina ABCA3

El gen que codifica esta proteina transportadora estd
presente en el brazo corto del cromosoma 6. Su déficit se
manifiesta en RN de término como falla respiratoria y muerte
precoz('®,

La tomografia computada muestra patrén en empedrado.
En la biopsia se observa hiperplasia de neumocitos Il, engro-
samiento intersticial y macréfagos con material lipoproteina-
ceo. Los cuerpos lamelares son pequefios, con inclusiones
periféricas electrodensas.

El tratamiento en casos severos es el trasplante pulmonar
y en el resto corticoides, con éxito relativo.

Mutacion del factor | de transcripcion
tiroideo TTF-1 (actualmente llamado
déficit de proteina NKX2-1)

El TTF-1 participa en la morfogénesis pulmonar y en la
estabilidad del surfactante. Se manifiesta en neonatos con
insuficiencia respiratoria y posteriormente hipoxemia persis-
tente!'”. Puede asociarse a corea e hipotiroidismo. La biopsia
presenta disminucion del nimero de alvéolos, con cuerpos
lamelares habitualmente normales.

Proteinosis alveolar congénita

Es poco frecuente. Hay alteracion en la homeostasis del
surfactante, debida a anomalias de macrdfagos alveolares,
resultando en una acumulacién de material lipoproteinaceo
en los espacios alveolares, con la consecuente insuficiencia
respiratoria('®.

Presenta insuficiencia respiratoria desde RN, existe de-
ficiencia de las proteinas B o C del surfactante o mutacién
del receptor del factor estimulante de colonias macréfagos-
granulocitos (GM-CSF).

El Unico tratamiento es el trasplante pulmonar.

TRATAMIENTO

Este incluye corregir la hipoxemia y déficit nutricional,
tratamiento enérgico de las infecciones, inmunizaciones,
actividad fisica controlada, evitar exposicién a tabaco.

Los farmacos inmunosupresores mas utilizados son los
corticoides sistémicos en esquemas aln no estandarizados,
con buena repuesta en el 50% de los casos de EPI-L. En
algunos casos se asocian a hidroxicloroquina, azatioprina o
micofenolato. La decisién de iniciar tratamiento inmunosupre-
sor depende de la severidad de la enfermedad, progresion,
prondstico sin tratamiento, comorbilidades y opinién de la
familia.

El trasplante pulmonar esta reservado para los casos de
mal prondstico.

PRONOSTICO

Se ha reportado morbilidad persistente de 50% y morta-
lidad general de 309",

Son de mal pronédstico los trastornos del desarrollo y
crecimiento pulmonar, mutaciones de la protefna B y ABCA3,
casos asociados a inmunodeficiencia y aquéllos con pobre
respuesta a corticoides.

Presentan buen prondstico la hiperplasia de célular neu-
roendocrinas, glicogenosis pulmonar intersticial y los casos
con buena respuesta a corticoides.

Las causas de EPl de mal prondstico manifestadas en
periodo RN se enuncian en la Tabla 2.

Tabla 2. Causas de enfermedad pulmonar intersticial
severa en el periodo neonatal'"

Displasia acinar

Hipoplasia pulmonar/simplificacién alveolar

Displasia alveolocapilar con mal rotacion de venas pulmonares
(mutacion FOXFI)

Glicogenosis pulmonar intersticial asociada a alteraciones del
crecimiento

Deficiencia de la proteina B del surfactante (mutacién homocigota)
Mutacion del gen ABCA3

Mutacion TTFI (NKX2-1)

Sindromes de hemorragia alveolar

Linfangiectasia pulmonar
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CONCLUSION

Las enfermedades pulmonares intersticiales del lactante
presentan formas propias de la edad, con historia natural
diferente a las EPI de adultos. Los avances para su diagndstico
facilitaran una identificacién precoz, y permitiran progresar
en aspectos epidemioldgicos y desarrollar consensos para
estrategias terapéuticas.
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Caso Clinico

Ventilacién no invasiva durante el ejercicio
en ninos con bronquiolitis obliterante
post infecciosa. A propdsito de un caso
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INTRODUCCION

NONINVASIVE VENTILATION DURING EXERCISE IN CHILDREN WITH POST
INFECTIOUS BRONCHIOLITIS OBLITERANS. CASE REPORT

Pulmonary rehabilitation is part of bronchiolitis obliterans comprehensive treatment. However, ventilatory cons-
traints, often observed in these patients, difficult to achieve appropriate workloads in order to get physiological
adaptations which increase the functional capacity and improve the performance in their dalily life activities. In this
case report, we describe the effects of non-invasive ventilation (NIV) during exercise on an adolescent with BO.
He showed less dyspnea, fatigue legs, he improved oxygenation and endurance time. These results show the
potential usefulness of NIV as an adjunct to exercise in this group of patients. However, further studies are needed
to confirm these hypotheses.

Key words: Noninvasive mechanical ventilation, exercise, children, post-infectious bronchiolitis obliterans.

RESUMEN

La rehabilitacion respiratoria forma parte del tratamiento de la bronquiolitis obliterante (BO) post-infecciosa. Sin
embargo, la limitacién ventilatoria, a menudo observada durante el ejercicio, dificulta el logro de cargas de trabajo
adecuada para alcanzar adaptaciones fisiolégicas que permitan incrementar la capacidad funcional y mejorar el
desempefio en sus actividades cotidianas. En el presente caso clinico se muestran los efectos de la ventilacién no
invasiva (VNI) sobre el rendimiento fisico de un adolescente con BO, observandose disminucién de la disnea,
fatiga de piernas, mejorando la oxigenacidn y el tiempo de resistencia durante el ejercicio asistido. Estos resuttados
muestran la posible utilidad de esta herramienta como coadyuvante al ejercicio en este grupo de pacientes. No
obstante, futuros estudios clinicos son necesarios para confirmar estas hipdtesis.

Palabras clave: Ventilacion no invasiva, ejercicio, nifios, bronquiolitis obliterante post-infecciosa.

de la via aérea pequefial’). Su diagndstico se establece por

elementos clinicos, imagenes y funcién respiratorial’. Se ha

La bronquiolitis obliterante post infecciosa (BO), es una
enfermedad respiratoria crénica poco frecuente, secuela de
una infeccién severa principalmente por adenovirus (ADV)
y se caracteriza por la presencia de fibrosis y obliteracion
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observado correlacién directa entre funcién pulmonar y ren-
dimiento del test de marcha de 6 min (TM6), lo que .justifica
la realizacién de rehabilitacion respiratoria (RR) en este grupo
de pacientes®.

En nifios con BO no se ha descrito el sustento fisioldgico
que da origen a la disnea de esfuerzo que limita su rendi-
miento durante los perfodos de rehabilitacién. No obstante,
es posible observar en ellos respuestas similares a la los
pacientes adultos con enfermedad pulmonar obstructiva
crénica (EPOC) en cuanto a los sintomas percibidos durante
el ejercicio, lo que hace sospechar la presencia de causas
mecanicas como las gatillantes de la limitacién ventilatoria en
condiciones de alta demanda fisioldgica. Esto los transforma
en candidatos potenciales para incorporar la VNI a los pro-
tocolos de rehabilitacion, para asi mejorar el rendimiento
durante el entrenamiento.
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RICA 27


http://www.neumologia-pediatrica.cl/
mailto:klgo.ivanronu@gmail.com

Neumol Pediatr 2014; 9 (1): 27-30.

Ventilacién no invasiva en ejercicio en pacientes con bronquiolitis obliterante - I. Rodriguez et al

CASO CLINICO

Paciente varén de 16 anos de edad, IMC 13,3 kg/m?,
con diagndstico de bronquiolitis obliterante post infecciosa.
En sus antecedentes médicos destaca una neumonia severa
por adenovirus (ADV) y virus respiratorio sincicial (VRS) a
los 7 meses de edad, y posteriormente, multiples cuadros
respiratorios de diversa gravedad requiriendo hospitalizacién
en unidad de cuidados intensivos en 6 oportunidades, en dos
de las cuales necesitd ventilacion mecanica invasiva. Durante
su etapa pre escolar fue usuario de oxigeno ambulatorio y
actualmente utiliza VNI domiciliario con un adecuado cum-
plimiento terapéutico.

En su espirometrfa se aprecia una alteracién ventilatoria
obstructiva severa con disminucion de la capacidad vital for-
zada, sin respuesta a 400 g de Salbutamol (VEF, basal 26%
del valor tedrico) (Figura |). La tomografia computada de
térax muestra en ambos campos pulmonares signos de atra-
pamiento aéreo bilateral, bronquiectasias en ambos lébulos
inferiores y atelectasia del I6bulo inferior derecho (Figura 2)
Desde el punto de vista funcional presenta intolerancia a la
ejecucion de ejercicios moderados.

Una vez derivado al programa de rehabilitacion res-
piratoria del Hospital Dr. Guillermo Grant Benavente de
Concepciéon (HGGB), inicié un protocolo de entrenamiento
cardiopulmonar y muscular respiratorio que ha sido seguido
tanto en domicilio como en el centro asistencial. Para una
mejor tolerancia a las cargas de trabajo prescritas por el
equipo (80% del trabajo méaximo) se empled la VNI como
coadyuvante a la realizacién del entrenamiento de resistencia,
para lo cual se realizd un test de esfuerzo, con y sin VNI,
con el objetivo de evaluar la tolerancia y respuesta fisioldgica
del paciente, para asf incorporar la terapia ventilatoria en las
sesiones ulteriores.

PROTOCOLO DE EVALUACION

El paciente realizé el test de marcha de 6 min (TM67) vy el
test de carga incremental (TCI) con una semana de intervalo
entre ambas pruebas. El TM6” se realizd seglin protocolo
ATS adaptado para poblacién pediatrica®. Se registra percep-
cién subjetiva de disnea, fatiga de piernas (a través de la escala
de Borg), saturacién y frecuencia cardiaca antes y después del
test. La distancia recorrida se expresan en metros (m) y en
porcentaje del resultado normal para la edad segin valores
de referencia chilenos para nifios sanost. La distancia reco-
rrida fue de 584 metros (83% del valor predicho); la disnea
y fatiga de piernas fue 5y 6 respectivamente. El paciente no
presentd caldas en la saturacidon de oxigeno a lo largo de la
prueba.

Por otra parte, el TCl se realizd en una cinta sin fin con
una carga inicial equivalente al 60% de la velocidad media del
TMé6". Luego, cada | minuto, se aumenta la pendiente en
2° hasta llegar a 14°, desde donde se comienza a incremen-
tar la velocidad en 0,5 km/h cada | min hasta la tolerancia
del paciente. La velocidad maxima alcanzada fue 7 km/h, la
pendiente maxima fue 14°, frecuencia cardiaca 161 lat/min,
disnea y fatiga de piernas 5 y 6 respectivamente.

IMPACTO DE LA VNI SOBRE EL .
RENDIMIENTO FISICO Y PERCEPCION
SUBJETIVA DE ESFUERZO

Una semana posterior a la realizacién de las pruebas antes
sefaladas se llevd a cabo el test de resistencia a carga cons-
tante (TCC) a una intensidad del 80% del trabajo maximo
alcanzado en el TCI (80% de la velocidad y pendiente). Cada
dos minutos se registra frecuencia cardiaca (FC); saturacién
de pulso arterial de oxigeno (SpO,), disnea y percepcion
de fatiga de piernas. El TCC lo realizd con y sin VNI con un
intervalo de una semana entre cada prueba para evitar el
fendmeno de adaptacién a la carga.

Para la asistencia ventilatoria se utilizé un ventilador marca
Trillogy 100 (Phillips Respironics®) y mascara nasal talla S
modelo Confort Gel Blue (Phillips Respironics®). La modali-
dad empleada fue Bipap S/T vy los parametros de inicio fueron
IPAP 12 cmH,O, EPAP 6 cmH,O; adicionalmente, durante

Figura 1. Curva espirométrica (flujo/volumen). Patrén obstructivo
severo, con Capacidad Vital Forzada disminuida.

Figura 2. Tomografia Computada de térax de alta resolucién. En este
corte se observan bronquiectasias bilaterales e imagenes en mosaico en
campo pulmonar izquierdo.
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Figura 3. Paciente
realizando protoco-
lo de ejercicio asis-
tido con Ventilacién
No Invasiva.

Tabla I. Rendimiento durante el test de carga constante
realizado con y sin Ventilacion No Invasiva (VNI)

Variables Con VNI Sin VNI
Cargg [velocidad (km/h)- s 50
pendiente (grados)]

Tiempo de resistencia (min) 39 30
Frecuencia cardiaca (lat/min) 57 (164-131) 154 (158-142)
Frecuencia respiratoria (resp/min) 33 (38-28) 31 (33-28)
Disnea (Borg) 6  (10-1) 9  (10-1)
Fatiga de piernas 7 (10-2) 9 (10-2)

Saturacién pulso arterial

de oxigeno (%) 94 (98-90) 92

(94-91)

Resultados expresados en medianas y valores extremos.

Figura 4. Disnea percibida durante el
test de carga constante realizado con
y sin asistencia ventilatoria no invasiva
(VNI). SANI: Percepcién de disnea
durante el test de carga constante
realizado sin VNI; CA/NI: Percepcién
de disnea durante el test de carga cons-
tante realizado con VNI.

el TCC, se incrementé el IPAP en 2 cmH,O cada 10 min lle-
gando a |8 cmH, O al final del test. La frecuencia respiratoria
programada fue |5, tiempo inspiratorio | segundo y rise time
| en toda la prueba (Figura 3).

El tiempo de trabajo durante el TCC sin VNI fue de 30
min y durante el TCC con VNI fue de 39 min. Durante el
TCC con VNI se observé una mayor saturacion arterial de
oxigeno, menor percepciodn de disnea y fatiga de piernas. En
la Figura 4 se muestra la caida de la disnea y las ganancias en
el rendimiento durante el TCC asistido con VNI. Por otra
parte, en la Tabla | se muestra el rendimiento del TCC con
y sin VNI

DISCUSION

Como fue analizado en la revision precedentemente
publicada en este nimero de la revista®, la hiperinsuflacion
dindmica constituye la piedra angular de la limitacion ven-

tilatoria durante el ejercicio en pacientes con enfermedad
pulmonar obstructiva. Este fendmeno se inicia a partir de la
obstruccién crénica al flujo aéreo que, a su vez, genera au-
mentos significativos en las constantes de tiempo del sistema
respiratorio, generando incrementos de la capacidad residual
funcional conforme aumenta la demanda ventilatoria durante
el ejercicio. Estos cambios dan origen a la presién positiva al
final de la espiracién intrinseca (PEEPI), lo que afecta negati-
vamente a la eficacia fisioldgica del diafragma e incrementa
de manera significativa el trabajo inspiratorio y espiratorio
durante el ejercicio. La fatiga muscular respiratoria resultante
da origen al reflejo metabdlico y la consecuente limitacion del
rendimiento®®,

El objetivo de la aplicacion de VNI durante el ejercicio
es compensar la demanda ventilatoria a través de la dismi-
nucién del PEEPi y descarga de los mUsculos inspiratorios, lo
que permitirfa al paciente tolerar mayores cargas de trabajo,
y asf, incrementar las ganancias funcionales posterior a la
rehabilitacion. Se ha demostrado, en pacientes EPOC, que
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la aplicacién de VNI incrementa la oxigenacién, ventilacién,
intensidad de trabajo y la duracién del tiempo de resistencia
a la fatiga durante las sesiones de entrenamiento; asi como
también, aumenta el rendimiento en las pruebas de evalua-
cién funcional posterior a la rehabilitacion respiratoria™!".

El paciente en estudio posee obstrucciéon crénica, signos
de hiperinsuflacién y atrapamiento aéreo; caracteristicas que
estan en concordancia con el perfil biodemogréfico de aque-
llos que presentan limitacién ventilatoria durante el ejercicio
y que tienen una respuesta favorable a esta estrategia de
rehabilitacién. Durante el protocolo de evaluacién se constatd
que la mediana de disnea disminuyd en 3 puntos, diferencia
que comenzd a ser observada a partir del minuto 8 del TCC;
asi como también, la percepcidn de fatiga de piernas dismi-
nuyd en 2 puntos, lo que fue observado desde el minuto 2.
Esto permitid prolongar el tiempo de trabajo en 9 min, sin
alteraciones hemodinamicas deletéreas asociadas a la presion
positiva. Estos cambios experimentados por el adolescente en
estudio, han sido reportados en la literatura, donde la caida
de la disnea se asocia a la disminucion del PEEPi y descarga
de los musculos inspiratorios inducidos por la ventilacion
a presidn positiva, produciendo ademds incremento en la
ventilacion y oxigenacion durante el ejercicio®®'9. Por otra
parte, la disminucion del trabajo respiratorio atenua la apa-
ricién del reflejo metabdlico, lo que puede explicar la caida
en la percepcién de fatiga de piernas durante el ejercicio con
VNI, no obstante, la presencia de este mecanismo debe ser
comprobado en este grupo de pacientes®.

El paciente en estudio es usuario de ventilacion domicilia-
ria, por lo cual, los parametros iniciales de programacion fue-
ron aquellos que utiliza en su terapia ventilatoria habitual. Por
este motivo no fue necesario realizar una induccién previa
para dar a conocer al paciente la experiencia de ser ventilado,
lo que favorecid significativamente los resultados de la terapia.

No existen reportes previos respecto a la eficacia y
eficiencia de esta estrategia de rehabilitacién en pacientes
con estas caracterfsticas. Sin embargo, a través de este caso,
es posible generar las hipdtesis respecto a que la VNI serfa
una herramienta segura y efectiva para optimizar los efectos
de la rehabilitacién en nifios con este tipo de compromiso
pulmonar.

Esperamos que esta experiencia sirva de precedente para
el disefio de futuros estudios que permitan evaluar la utilidad
de esta estrategia de rehabilitacion en pacientes pediatricos.

Se obtuvo consentimiento y asentimiento informado,
firmados por la madre vy el paciente respectivamente, para la
publicacidn de datos e imagenes.
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Fisiologia de la curva flujo/volumen espirométrica
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FLOW-VOLUME CURVE: ITS PHYSIOLOGICAL BASIS

We describe physiological basis to explain flow/volume curve obtained by forced spirometry. The main factors
involved are alveolar and intraluminal airway pressure and transthoracic pressure, whose interrelationship deter-
mines dynamic airway compression. Lung and thoracic elastic recoil pressure and lung volumes also participate.
Key words: Spirometry, maximal expiratory flow-volume curves.

RESUMEN

Se describen las bases fisioldgicas de la curva flujo/olumen obtenida mediante espirometria forzada. Los principa-
les factores involucrados son la presién alveolar y de la via aérea y la presion transtoracica, cuyo balance determina
la compresion dinamica de la via aérea. Ademés intervienen la presién de retraccion eldstica pulmonar y de la

caja tordcica y los volumenes pulmonares.

Palabras clave: Espirometria, curvas de flujo-volumen espiratorio méaximo.

INTRODUCCION

En los espirémetros modernos las maniobras de inspira-
cién y espiracion forzadas se grafican en dos tipos de curvas:
la que relaciona el volumen espirado con la duracién del
esfuerzo (curva volumen/tiempo), v la que relaciona los flujos
inspiratorios y espiratorios maximos con el volumen (curva
flujo/volumen).

La curva flujoivolumen es el resultado de varios meca-
nismos fisioldgicos del sistema respiratorio que se ponen en
juego al momento de realizar el esfuerzo inspiratorio y espi-
ratorio forzados. En esta seccidn se describiran los aspectos
de la mecanica pulmonar que determinan su aspecto normal.

DEFINICION Y DESCRIPCION

La curva Flujo/Molumen se obtiene mediante el esfuerzo
necesario para medir la Capacidad Vital Forzada (CVF). Rela-
ciona la velocidad del flujo espiratorio o inspiratorio (expre-
sado en litros/segundos) con el volumen espirado o inspirado
(expresado en litros)(!2.
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Su segmento superior (fase espiratoria), de forma trian-
gular, muestra una fase ascendente que rdpidamente alcanza
un maximo flujo (flujo espiratorio maximo) y que se logra
aproximadamente en los primeros 70 mseg de iniciada la
maniobra. Esta fase es dependiente del esfuerzo realizado
por el sujeto. Le sigue una fase descendente mas lenta, que
es independiente del esfuerzo, como describiremos méas ade-
lante, hasta llegar a volumen residual. En su segmento inferior
(fase inspiratoria) su forma es generalmente redondeada y
simétrica, siendo completamente dependiente del esfuerzo(’.

En la Figura | se sefalan las variables medibles en la
espirometria forzada y que se pueden identificar en la curva
Flujo/Volumen. La definicién de cada una se encuentra en la
Tablal.

SEGMENTO ESPIRATORIO

Fase ascendente

El aire expulsado en esta fase proviene de la via aérea
central, de mayor didmetro (trdquea y bronquios fuente). Se
observa como el maximo flujo se alcanza a volimenes pul-
monares altos (entre el 75y 100% de la CVF)®, y por otro
lado que el volumen espirado es menos del 25% de la CVF
(Figura I). En ella intervienen la diferencia de presién entre
alvéolo y boca, altas presiones intrapleural y de retracciéon
elastica pulmonar, alto volumen pulmonar y baja resistencia
de la via aérea.

Esta fase ascendente se inicia en el punto “cero” de la
espiracion, es decir al final de una inspiracién forzada, a vo-
lumen de capacidad pulmonar total, con distensién alveolar
maxima. La presién de retraccién eldstica pulmonar esta
en su maxima expresidon ya que el pulmdn se encuentra
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Figura 1. Variables espirométricas observables en la curva flujo/ vo-
lumen.

en volumen de capacidad total. Los musculos espiratorios
(mUsculos abdominales e intercostales internos), estando el
diafragma relajado, se contraen activamente, generando una
presiéon intra-pleural altamente positiva, aumentando asf la
presion intra-alveolar. De esta forma se establece un mayor
gradiente entre presién alveolar y presién en la boca (presion
atmosférica= 0 cm H,O). En este momento la resistencia
de la via aérea es baja, ya que a capacidad pulmonar total los
bronquios estan dilatados debido a la traccién eléstica sobre
sus paredes('?).

Flujo espiratorio maximo (FEM)

Es el maximo flujo alcanzado durante una espiracion
forzada. Depende del calibre de la via aérea central, fuerza
muscular espiratoria y presion de retraccién elastica pulmo-
nar. Sin embargo, el factor mas determinante es el esfuerzo
que realiza el paciente.

Fase descendente

Durante esta fase se expulsa la mayor parte del volumen
de aire, proveniente de vias aéreas distales y alvéolos.

Aungue la contraccién de la musculatura espiratoria y
alta presién intrapleural aln siguen presentes, los factores
principales involucrados son la presion de retraccién eléstica
pulmonar vy la resistencia de la via aérea, las cuales van dismi-
nuyendo y aumentando respectivamente en la medida que el
volumen pulmonar va disminuyendo con la espiracién:

Es decir, a menor volumen pulmonar, menor presién de
retraccién elastica ejercida sobre el alvéolo y menor presién
intraalveolar y por otro lado, a menor volumen pulmonar,
menor presién de retraccién eldstica ejercida sobre la via
aérea y aumento de su resistencia (y presion en su interior).

La presion intrapleural (presion transpulmonar) se mantie-
ne constante y se transmite a la via aérea. En algdn momento
la presién transpulmonar y la presién dentro de la via aérea
se igualan (PIP: punto de igual presion). En el segmento
proximal a este PIP, la presion transpulmonar (fuera de la via
aérea) supera la interna, lo que determinara su tendencia al
colapso, debido a su compresién dinamica (Figura 2). El grado

Tabla |. Variables espirométricas de la curva
Flujo/Volumen

- CVF: Capacidad vital forzada (unidad: litros). Es el volumen
dindmico obtenido mediante una espiracién forzada seguida de
una inspiracién maxima. Es la suma de la capacidad inspiratoria +
volumen de reserva espiratoria

- FEM: Flujo espiratorio maximo (peak espiratory flow: PEF) (unidad
litros/segundo)

- FEF,;: Flujo espiratorio forzado medido al 25% de la CVF

FEF,: Flujo espiratorio forzado medido al 50% de la CVF

FEF,: Flujo espiratorio forzado medido al 75% de la CVF

- PIF o FIM: Flujo inspiratorio maximo

FIF;,: Flujo inspiratorio forzado medido al 50% de la CVF

de colapso dependera del soporte cartilaginoso presente en
ese segmento de la via aérea donde se produce el PIP.

El PIP determina el volumen de inicio del cierre de la vias
aéreas. En sujetos normales se produce inicialmente en la
traquea intratoracica (via aérea protegida por cartilago). Al
disminuir el volumen pulmonar este se va desplazando hacia
la periferia.

Se produce entonces una disminucidn progresiva del
flujo de aire, independiente del esfuerzo, hasta alcanzar el
volumen residual®®,

Figura 2. A. Compresién dindmica de la via aérea en la espiracion
forzada. PIP: punto de igual presién. El PIP se desplaza hacia la periferia
a medida que va disminuyendo el volumen pulmonar; B. La compresién
dindmica de la via aérea sin soporte cartilaginoso ocurre hacia proximal
del PIP (Adaptacion de Referencia 4).
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Figura 3. Mecanismos determinantes de la
curva flujo/volumen.

Fin de la espiracion forzada

Los mecanismos responsables de esta fase son los que
definen la cantidad de aire que no se espirara (es decir, el
volumen residual). En niflos mayores el factor determinante
es el aumento progresivo de la resistencia eldstica de la caja
toracica. En niflos pequefios la via aérea se cierra debido a
su mayor colapsabilidad, sin influir la caja toracica debido a su
gran complacencia®.

SEGMENTO INSPIRATORIO

Generalmente el aspecto de esta fase de la curva es
redondeado y expresa los volimenes v flujos inspirados a
través de la via aérea extratoracica. Estos dependen com-
pletamente del esfuerzo realizado, siendo el diafragma el
principal musculo implicado en un individuo sano. Durante la
inspiracién la presion intrapleural desciende con respecto a la
presion atmosférica, creando un gradiente de presién entre
la boca y los pulmones, lo que favorece la entrada de aire
hacia los alvéolos®.

En general el Flujo Inspiratorio Maximo (FIM) es superior
al Flujo Espiratorio Méaximo (FEM) porque todo el sistema
traqueobronquial estd dilatado al médximo durante la mayor
parte de la inspiracién, no hay limitacion al flujo como ocurre
en la espiracion forzada(”.

En la Figura 3 se resumen los mecanismos descritos.

CONCLUSION

El conocimiento de la fisiologia de la espiracién forzada

ayuda a comprender y a interpretar con mayor facilidad la
espirometria. La presion alveolar es el factor conductor de
la espiracién forzada, dependiendo de la presion estatica ge-
nerada por el volumen pulmonar y de la presién intrapleural
(transpulmonar) determinada por el esfuerzo muscular espira-
torio. Los méximos flujos se generan al inicio de la espiracién
forzada, a mayor volumen pulmonar. Luego interviene la
compresidn dindmica de la via aérea desprovista de cartilago,
determinando flujos bajos y expresién de la mayor parte de
la capacidad vital.

Durante la inspiracion forzada no son determinantes las
propiedades mecanicas del sistema toracopulmonar sino el
esfuerzo realizado por el sujeto.
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* Referir Autor para correspondencia: lugar de trabajo, direccion, teléfono y correo electrénico.
* Palabras clave en espafol (o portugués) e inglés (3 a 5) (términos DeSC de Bireme o MeSH respectivamente).
* Resumen en espafiol (o portugués) y en inglés (maximo |50 palabras cada uno).
*  Manuscrito.
* Declaracién de conflicto de intereses.

* Referencias bibliograficas.

Manuscrito
Debe contener:

Introduccién: describir brevemente los aspectos clinicos principales, plantear objetivo(s) de la publicacién del (los) caso(s)
clinico (s).

Presentacién del (los) caso(s): historia clinica, apoyo de laboratorio, planteamiento diagndstico diferencial, razonamiento
diagndstico, tratamiento, evolucion.

Discusién: referirse a los aspectos relevantes del proceso diagndstico, las controversias actuales al respecto.
Referencias Bibliogrdficas: maximo 20, ver Gula para publicacion Articulos de Revision.

Tablas y Figuras: maximo 5 en total. Ver Guia para publicacion Articulos de Revision.
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GUIA PARA AUTORES DE ARTICULOS DE REVISION

El articulo debe contener:
¢ Titulo: en espafol (o portugués) y en inglés: conciso pero informativo sobre el contenido central de la publicacion.
* Autores: abreviatura profesidn, primer nombre e inicial del segundo, primer apellido e inicial del segundo apellido.
* Referir grado académico y/o afiliacién institucional de los autores, marcando entre paréntesis nimero identificador.
* Referir Autor para correspondencia: lugar de trabajo, direccidn, teléfono y correo electrénico.
* Palabras clave en espafiol (o portugués) e inglés (3 a 5) (términos DeSC de Bireme o MeSH respectivamente).
* Resumen en espafiol (o portugués) y en inglés (maximo 150 palabras cada uno).
¢ Manuscrito.
* Declaracién de conflicto de intereses.
* Referencias bibliogréficas.
* Tablasy Figuras.

Manuscrito

La presentacion de un articulo implica que el trabajo descrito no ha sido publicado previamente (excepto en la forma de un
resumen o presentacion en congreso, o casos especiales con la debida autorizacion del Editor correspondiente) y que no va a
ser publicado en otro lugar de la misma forma, en espafiol en cualquier otro idioma, sin el consentimiento por escrito del editor.

Los documentos presentados para su publicacién deben ser escritos de forma concisa y clara. Debe aparecer una introduc-
cion, desarrollo del tema y discusién (o conclusiones). No debe exceder las 3.000 palabras, sin considerar las referencias y re-
sUmenes. El margen de la pagina debe ser 2,5 cm en los 4 bordes. Letra Arial o Times New Roman, tamafio |2, espaciado |,5.

Al final del manuscrito debe sefalar conflictos de intereses. Luego puede expresar agradecimientos a personas e instituciones
que hubiesen hecho contribuciones sustantivas a la revision.

Si se publican fotografias de personas, estas no deben ser identificables; debe anexarse el consentimiento informado y
explicitarlo en el manuscrito.

Referencias bibliograficas

El limite son 30 referencias para los articulos de revisién. Deben ser numeradas consecutivamente (entre paréntesis ) en el
orden en que son citadas por primera vez en el texto, al final de cada frase o parrafo en que se las alude. Prefiera publicaciones
indexadas. Si se trata de trabajos enviados a publicacién pero no oficialmente aceptados, refiéralo en el texto como “observa-
ciones no publicadas”, entre paréntesis.

Para las referencias de revistas, todos los autores deben ser incluidos cuando hay seis 0 menos. Si son siete 0 méas autores
se anotan los 6 primeros y luego se agrega “et al” o “y cols” seglin el idioma del articulo (actualmente la National Library of
Medicine indica anotar todos los autores, ambas opciones son validas), seguido por el titulo del articulo, nombre de la revista
abreviado seglin Journals Database y BREV, afio, volumen y paginas inicial y final. Por ejemplo:

Zachs MS. The physiology of forced expiration. Paediatr Respir Rev 2000; 36-39.

Para las referencias de un libro: Autor (es), titulo del capitulo. En: editor (s) (si corresponde), tftulo del libro, edicidn, Lugar
publicacién, afio, pagina inicial y final del capftulo. Por ejemplo:

Levitsky M. Mechanics of Breathing. In Pulmonary Physiology. McGraw-Hill Companies, Inc, 7th Edition, USA, 2007, pag
[1-53.

Para mas detalles referirse a los “Requisitos de uniformidad para manuscritos enviados a revistas biomédicas”, http:/Avww.
nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html o http:/Awww.fisterra.com/herramientas/recursos/vancouver

Tablas

Deben incluirse a continuacion de las Referencias bibliogréficas, segiin orden de referencia en el manuscrito, y segiin su or-
den de aparicién en el texto. Disefarla solo en una columna, con una linea horizontal que separe el(los) titulo(s) del contenido.
Use notas aclaratorias para todas las abreviaturas no standard. Para las notas al pie utilizar los simbolos *, #, §, etc. Maximo 6
Tablas (en total con Figuras) para articulos de Revision e Investigacion.

Figuras

Si estan en formato JPG su resolucidn debe ser minimo 300 dpi y su tamafio media carta. Debe ir una por pagina, en orden
seglin su referencia en el manuscrito. Deben presentarse luego de las Tablas, y ademas en archivo aparte. En este Ultimo caso
enviar su titulo en hoja aparte. Para las notas al pie utilizar los simbolos *, #, §, etc. Maximo 6 Figuras (en total con tablas) para
articulos de revision y de investigacion.

Si las ilustraciones son tomadas de fuentes publicadas, debe expresarse el permiso por escrito y mencionar la publicacion
utilizada.
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