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Pediatric radiological clinical case

Historia clinica

Paciente de sexo masculino, de 18 meses de
edad, con antecedentes de haber presentado repe-
tidos cuadros de infecciones respiratorias bajas.
A los 16 meses de edad es hospitalizado por neu-
mopatia por Adenovirus, que requiri6 ventilacion
mecanica no invasiva. Es dado de alta a los 10
dias, con indicacién de oxigeno domiciliario,
tratamiento con fluticasona, montelukast, cetiri-
zina y prednisona. Durante su hospitalizacion,
se solicitaron tres radiografias (Rx) de torax, que

mostraron opacidades intersticiales en ambos
pulmones, sin zonas de condensacion alveolar. Se
descarto fibrosis quistica o una inmunodeficien-
cia. Al momento del alta se solicité nueva Rx de
torax (Figura 1).

Posteriormente es evaluado en la consulta am-
bulatoria de neumologia pediatrica por persisten-
cia de disnea de medianos esfuerzos y tos seca.
Una vez descartada una intercurrencia infecciosa,
se solicitd Tomografia Computada (TC) de torax,
con cortes de alta resolucidn, en inspiracion (Fi-
gura 2a) y espiracion (Figura 2b).

Figura 1.
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Figura 2b. Espiracion.

. Cual es su diagnéstico?
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Hallazgos

- La Rx de torax (Figura 1) muestra imagenes
intersticiales centrales en ambos pulmones y
zonas de atelectasia sub-segmentaria en ambos
l6bulos inferiores, 16bulo superior derecho y
lobulo medio (flechas). No se demuestra una
condensacién pulmonar de aspecto neumo-
nico. Estos hallazgos son inespecificos, pero
compatibles con una infeccion viral.

- La TC de térax (Figura 2), con cortes axiales
en inspiracion (2a) y espiracion (2b), muestra
areas parcheadas de menor densidad en ambos
pulmones (*), con vasos de menor calibre y
configuracion “en mosaico”, lo que se acentia
en los cortes efectuados en espiracion (*).
Ademas, se observan bronquiectasias cilindri-
cas centrales en las dreas comprometidas en
ambos pulmones (flechas).

En el contexto clinico de este nifio, estos ha-

llazgos son compatibles con una bronquiolitis
obliterante postinfecciosa.

Discusion

La bronquiolitis obliterante (BO) corresponde
a una patologia infrecuente, donde existe compro-
miso de la via aérea terminal como consecuencia
de un dafio severo y se desarrolla una enfermedad
pulmonar obstructiva crénica por obstruccion
bronquiolar.

La causa mas comtn de BO en nifios es aque-
lla secundaria a una infeccidn respiratoria baja
severa y de estos, en 70% de los casos se asocia
a infeccion por Adenovirus, seguido por agentes
menos comunes como Vvirus respiratorio sincicial,
virus Influenza, virus parainfluenza y Mycoplas-
ma pneumoniae entre otros, aunque en estos
casos pueden corresponder a una coinfeccion.

Otra causa de BO es aquella que puede ver-
se en alrededor del 10% de los pacientes con
trasplante de precursores hematopoyéticos o de
pulmon'.

Dentro de otras causas menos frecuentes, se
incluyen enfermedades del tejido conectivo,
inhalacion de agentes toxicos (6xido nitroso,
amoniaco), reflujo gastroesofagico y Sindrome de
Stevens Johnson entre otras etiologias?.

En cuanto a la patogenia, la BO se caracteriza
por la presencia de una obstruccion parcial o
completa de los bronquiolos terminales y res-
piratorios por tejido fibroso e inflamatorio, que
seria secundaria a un dafio epitelial de la via area
pequefia, originada por alguna de las etiologias ya
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mencionadas. Este dafio produce una disfuncion
transitoria de las células epiteliales y/o necrosis
tisular local, con produccion y acumulacioén de
exudado fibrinopurulento intraluminal en etapas
iniciales, donde posteriormente hay depdsito de
coldgeno y otras sustancias.

En etapas mas avanzadas de la enfermedad se
produce un deposito continuo de colageno entre
el musculo liso y la lamina propia de la pared
bronquiolar, provocando una matriz que aumen-
ta progresivamente y provoca estrechamiento y
obliteracion luminal.

En el caso particular del trasplante pulmonar
y de precursores hematopoyéticos, ademas de lo
mencionado, se producen algunas circunstancias
especiales, basados en el papel preponderante que
tienen los factores aloreactivos y la respuesta in-
munolégica del paciente, los cuales producen una
cascada de eventos que inicialmente muestran
caracteristicas celulares de un rechazo agudo,
para finalmente desembocar en los cambios fibro-
proliferativos de la via aérea terminal’.

La sintomatologia clinica que desarrollan los
nifios con BO post infecciosa es inicialmente si-
milar a la de un episodio agudo de neumopatia vi-
ral, con fiebre, tos y sibilancias en algunos casos,
desarrollando posteriormente disnea progresiva,
la cual se reconoce como uno de los sintomas de
presentacion habitual. Una vez establecido y de-
sarrollado el compromiso de la via aérea pequefia
se produce taquipnea, retraccion intercostal/sub-
costal, aumento en el diametro anteroposterior
del torax, crépitos ¢ hipoxemia, la cual puede
persistir por varias semanas a pesar del manejo
con oxigeno suplementario.

Las manifestaciones clinicas pueden prolon-
garse por varios meses, con un curso fluctuante
y episodios recurrentes de neumonia y/o atelec-
tasia. La recuperacion incompleta es frecuente
en estos pacientes, lo que se asocia a consultas y
hospitalizaciones repetidas®*.

El diagnostico se basa principalmente en la
historia clinica, el examen fisico, deteccion del
germen causal, estudios de funcidon pulmonar,
Los estudios de imagenes y ocasionalmente la
biopsia pulmonar.

Las pruebas de evaluacion de la funcion pul-
monar en nifios con BO tipicamente muestran una
severa obstruccion fija al flujo aéreo, con dismi-
nucion de la compliance (distensibilidad) pul-
monar, aumento de la resistencia de vias aéreas
con escasa respuesta a broncodilatador. En nifios
mayores se hace evidente una tipica disminucion
del volumen espiratorio forzado en el ler segun-
do (VEF)) y signos concordantes con una severa
obstruccion de via aérea, predominantemente
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pequefia, asi como también alteraciones que
sugieren hiperinsuflacion y atrapamiento aéreo®.

Estudios de imagenes

Los estudios de imagenes tienen un importante
papel en el diagnodstico de BO, en especial cuan-
do los hallazgos se evaluan en conjunto con la
informacion clinica y los examenes de laboratorio
y permiten orientar respecto a la extension del
compromiso pulmonar.

La Rx de térax muestra alteraciones inespeci-
ficas y los hallazgos dependeran de la severidad
de la enfermedad. Los hallazgos mas comunes
son engrosamiento del intersticio peribronquial
generalmente de predominio central e hiperinsu-
flacioén pulmonar (Figura 1). La hiperinsuflacion
se manifiesta como zonas de mayor transparencia
y aumento de volumen pulmonar, en una exten-
sion y distribucion variable. También pueden
verse zonas de atelectasia segmentaria o sub-
segmentaria. En cerca de un tercio de los nifios
con BO post infecciosa, en la Rx de torax puede
observarse un pulmoén hiperlucido unilateral por
hiperinsuflacion asimétrica, sin compromiso evi-
dente del pulmdn pulmonar contralateral, condi-
cion conocida como Sindrome de Swyer-James>*,
La sensibilidad de la Rx de térax es baja en la
deteccion de bronquiectasias, que con frecuencia
acompafan a esta enfermedad.

La TC de térax utiliza radiacion ionizante
y en nifios debe usarse con protocolos de baja
dosis, por ser mas radiosensibles y por su mayor
expectativa de vida, considerando que los efectos
nocivos pueden ocurrir muchos afios mas tarde®.
Puede requerir sedacion y en el caso de la BO,
no es necesario el uso de medio de contraste
endovenoso. Debe efectuarse con cortes de alta
resolucion durante inspiracion y espiracion y
puede mostrar hallazgos caracteristicos de BO,
evitando asi la necesidad de biopsia pulmonar
en la mayoria de los pacientes. Estos consisten
fundamentalmente en: engrosamiento del in-
tersticio peribronquial, patron de atenuacion “en
mosaico”, bronquiectasias cilindricas centrales en
las zonas comprometidas, areas de atelectasia o
de neumopatia crénica, opacidades centrolobuli-
llares (Figura 2).

El patron de atenuacion en mosaico, es un
hallazgo habitual y caracteristico en la BO post
infecciosa y se manifiesta como pulmones hete-
rogéneos, con zonas de distinta densidad o ate-
nuacion del parénquima pulmonar de distribucion
variable, generalmente bilateral, con 4reas de
parénquima comprometido, alternadas con zonas
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de parénquima conservado. Es secundario a la
vasoconstriccion, que se produce en algunas areas
de parénquima pulmonar por hipoxia tisular,
como manifestacion de un shunt o cortocircuito
vascular desde el pulmén hipoventilado hacia
areas de ventilacion normal o hiperventiladas.
Esto explica el hallazgo de oligohemia y dis-
minucion de calibre de vasos pulmonares en las
zonas afectadas*®. El hallazgo de imagenes de
atrapamiento aéreo en las zonas comprometidas,
constituye el principal predictor de limitacion del
flujo aéreo y es un hallazgo clave en BO y desta-
ca especialmente en espiracion, por lo que puede
ser subdiagnosticado en estudios habituales, que
incluyen cortes realizados solo en inspiracion.
Esto ocurre porque en pacientes con enfermedad
de la via aérea pequenia, el aire no puede escapar
facilmente en las zonas obstruidas, por lo que la
atenuacion de los segmentos involucrados perma-
nece relativamente sin cambios en comparacion
con la de las imagenes inspiratorias.

En relacion con los pacientes sometidos a
trasplante pulmonar se describe el desarrollo de
un sindrome de bronquiolitis obliterante (SBO).
Considerando la imposibilidad de biopsia en
el pulmon trasplantado, el diagndstico se base
principalmente en la disminuciéon de VEF; ma-
yor a un 80%, excluyendo otras causas de esta
alteracion, tales como infecciones, rechazo o
estenosis anastomotica. Los hallazgos en la TC
incluyen dilatacion bronquial, engrosamiento pa-
rietal bronquial, patrén de perfusion en mosaico
y atrapamiento aéreo en cortes espiratorios®. Este
ultimo signo es el que ha demostrado la mejor
correlacion y constituye el principal hallazgo en
los pacientes con SBO con trasplante pulmonar y
también en los sometidos a trasplante de precur-
sores hematopoyéticos®.

En cuanto al prondstico, en BO post infeccio-
sa secundaria a adenovirus, la mortalidad en la
infeccion aguda es variable, pero puede alcanzar
hasta el 15%. Una vez establecida la BO, la tasa
de mortalidad es baja. Sin embargo, la morbilidad
asociada es elevada, con frecuentes hospitaliza-
ciones por infecciones respiratorias y cuadros
bronquiales obstructivos. Esto suele mantenerse
durante los primeros afios, con mejoria clinica y
disminucion de exacerbaciones en los afios sub-
secuentes. Sin embargo, los estudios funcionales
y examenes imagenologicos suelen mantenerse
alterados*.

En los pacientes trasplantados con BO el pro-
nostico es incierto, tanto en morbilidad como en
mortalidad, ya que la velocidad en el deterioro
de la funcion pulmonar muestra alta variabili-
dad. Algunos muestran un compromiso rapido y
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progresivo con una alta tasa de mortalidad. Otro
grupo evoluciona a menor velocidad y puede
desarrollar una obstruccion severa de via aérea
con colonizacion bacteriana crénica en un alto
porcentaje de pacientes®.

En resumen, la BO es una patologia infrecuen-
te cuya etiologia principal es la post infecciosa.
Es de vital importancia su reconocimiento precoz,
considerando su evolucioén hacia una patologia
pulmonar obstructiva crénica en la mayor parte
de los casos, lo que produce un importante dete-
rioro en la calidad de vida del nifio, con multiples
hospitalizaciones y exacerbaciones respiratorias,
ademas de un prondstico incierto.

Su diagnostico se basa en una estricta corre-
lacion de los antecedentes clinicos, los hallazgos
del examen fisico, pruebas funcionales respirato-
rias y exdmenes complementarios, dentro de los
cuales los estudios de imagenes, especialmente la
TC, tienen una importancia preponderante.

Es importante tener en consideracion otras
etiologias, entre las que destaca la patologia
secundaria a trasplante de precursores hematopo-
yéticos, lo cual nos permitira, en este subgrupo de
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pacientes, un seguimiento y control estricto de su
funcidn respiratoria.
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