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Bronchiolitis obliterans in children is an infrequent clinical syndrome, characterized by chronic
airflow obstruction associated to inflammatory changes and different degrees of fibrosis in the
small airways. Etiologies are varied but the most frequent one is the association with viral infections,
mainly adenovirus. There is no consensus regarding diagnostic criteria, but a spectrum of persistent
symptoms together with a mosaic pattern, bronchiectasis and persistent atelectasis is considered
useful. Pulmonary biopsy has been questioned because of its low yield, invasiveness and complications.
No specific treatment is available, therefore its treatment is supportive. Probably the best strategy is
the aggressive use of antibiotics, constant kinesic and nutritional support and early pulmonary
rehabilitation. This clinical guide represents a multidisciplinary effort, based on current evidence,
to provide practical tools for the diagnosis and care of children and adolescents affected by post-
infectious bronchiolitis obliterans
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Resumen

La bronquiolitis obliterante (BO) es un sindrome clinico poco frecuente en nifios, caracterizado
por la obstruccion cronica al flujo de aire asociado a cambios inflamatorios y distintos grados de
fibrosis en la via aérea pequenia. Si bien existen muchas etiologias, la causa mads frecuente se asocia
a infecciones respiratorias virales, principalmente adenovirus. No existe un consenso para estable-
cer su diagnostico; sin embargo, se considera un espectro de sintomas persistentes asociados a un
patron en mosaico, bronquiectasias y atelectasias persistentes. El papel de la biopsia pulmonar ha
sido cuestionado por su bajo rendimiento, invasividad y complicaciones. No existe un tratamiento
especifico por lo que el manejo es soporte. Probablemente la mejor estrategia constituya el empleo
de antibioticos en forma agresiva, soporte kinésico y nutricional constante y una precoz rehabilita-
cion pulmonar. Estas guias clinicas representan un esfuerzo multidisciplinario, basado en eviden-
cias actuales para brindar herramientas prdcticas para el diagnostico y cuidado de nifios y adoles-
centes con BO post infecciosa.
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lescentes.
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Introduccion

Estableciendo el diagnostico

El incremento en la sobrevida de muchos pa-
cientes con enfermedades pulmonares cronicas
(EPC) ha traido consigo la aparicion de complica-
ciones, tanto respiratorias como no respiratorias,
que acompafian a niflos cada vez mas complejos
y que representan un continuo desafio. Los pa-
cientes con EPC exhiben diversos cambios
inflamatorios desde el inicio de la injuria, los cua-
les persisten hasta el desarrollo —muchas veces
inevitable— de cicatrices y/o fibrosis pulmonar; mas
aun, diversos patdgenos pueden colonizar la via
aérea y participar de la progresion de este dafio
inicial. Hoy, contamos con nuevas herramientas
diagnosticas; pese a ello, las opciones terapéuticas
son reducidas y el éxito del manejo clinico depen-
dera muchas veces de la oportuna intervencion
antibidtica, una constante kinesioterapia respirato-
ria y el inicio de una adecuada y precoz rehabilita-
cién pulmonar en la mayoria.

La bronquiolitis obliterante (BO) es una con-
dicidén respiratoria poco frecuente, de un amplio
y variado espectro clinico, responsable de la
obstruccion y/u obliteracion de la via aérea pe-
quena. La BO esta asociada a una variedad de
antecedentes clinicos (Ej. trasplante, infeccio-
nes, intoxicaciones) que por si mismos pueden
producir este complejo sindrome clinico; aun-
que se reconoce su existencia desde hace mu-
chos afios, no existe consenso para establecer
su diagnostico. Establecer su existencia requiere
de la combinacion de diversos instrumentos: cli-
nicos, laboratorio de funcion pulmonar, image-
nes y eventualmente, histologicos cuando exista
una duda razonable.

El proposito de este documento es delinear
una guia clinica para el diagnostico y cuidado
estandarizado de nifios y adolescentes con BO
post-infecciosa. Este documento de caracter in-
édito, debe ser usado solamente como una
aproximacion clinica de referencia. La Sociedad
Chilena de Neumologia Pediatrica (SOCHINEP)
y la Sociedad Chilena de Enfermedades Respira-
torias (SER) han trabajo para la elaboracion de
este documento que representa el primer es-
fuerzo multidisciplinario en nuestro medio y
Latinoamérica para unificar esfuerzos de neumo-
logos, pediatras, enfermeras, kinesilogos, psi-
coOlogos y trabajadora social en torno a BO. Ya
que mucha de la informaciéon publicada es en
poblacion adulta (especialmente post-trasplante
o0 asociada a neumonia en organizacion); es im-
portante resaltar que la elaboracion de estas guias
esta preferentemente situada en el escenario
pediatrico.
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1. Aspectos clinicos

El término BO es un concepto amplio, que
traduce un sindrome clinico poco frecuente, ca-
racterizado por obstruccion crénica al flujo de
aire asociado a cambios inflamatorios asociados
a fibrosis en la via aérea (VA) pequefia. Existen
muchas etiologias asociadas; sin embargo, la
causa mas frecuente son las secuelas asociadas
a infecciosas respiratorias virales. El diagnosti-
co de BO estd basado sobre la evidencia clinica
y radioldgica: persistencia de tos y sibilancias,
asociadas a retracciones, crépitos (crujidos) y
anormalidades en la radiografia de térax por me-
ses o afios. Algunos pacientes con BO tienen
dependencia de oxigeno (O,). Para efectos de
esta guia se considera sugerente de BO (diag-
ndstico operacional) a:

1. Persistencia de sintomas respiratorios: tos, dis-
nea, sibilancias, crépitos (crujidos) y/o hipo-
xemia, definida como saturacion arterial de
0, (Sp0,) < 93%; 4-6 semanas post-injuria
(indispensable).

2. Atrapamiento de aire, patrén en mosaico,
fibrosis, y/o bronquiectasias en la tomografia
de alta resoluciéon (HRCT) al menos 6 sema-
nas post-injuria (indispensable).

3. Exclusion de: Asma, fibrosis quistica (FQ),
displasia broncopulmonar (DBP), tuberculo-
sis (TBC) pulmonar, disquinesia ciliar prima-
ria, deficiencia de O 1-antitripsina, cardiopatia
congénita (indispensable).

4. Ausencia o escasa respuesta clinica y/o en
flujos espiratorios forzados a salbutamol
400 pg por MDI (no indispensable).

5. Aislamiento de adenovirus en secreciones res-
piratorias durante una fase aguda de compor-
tamiento grave.

6. No respuesta clinica y/o en flujos espiratorios
forzados disminuidos luego de 2-4 semanas
de prednisona (1-2 mg/kg/dia) (sugerente).

7. Flujos espiratorios forzados (FEFs.75 y/o VEF))
< 40% predicho para la edad (sugerente).

8. Atrapamiento de aire en la radiografia de to-
rax al menos 6 semanas post-injuria (suge-
rente).

No existe un consenso en cuanto al numero
de criterios necesarios para establecer el diag-
noéstico. Los 3 primeros criterios son indispen-
sables, aunque puede incluir s6lo a las formas
mas graves. Si bien existe un espectro clinico
amplio, éste debe ser discutido —caso a caso—
segun el criterio de cada centro.
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Tabla 1. Diagnéstico diferencial de BO

* Fibrosis quistica

e Asma grave

* Displasia broncopulmonar
* Inmunodeficiencias

* Disquinesia ciliar primaria
» Déficit alfa 1-antitripsina

* Cardiopatia congénita

2. Injuria

La etiologia relacionada con BO es muy va-
riada. Incluye injuria epitelial asociada a rechazo
de trasplante (pulmoén, corazén, médula), infec-
cion respiratoria del tracto respiratorio bajo aso-
ciado a virus (adenovirus, influenza, parainfluen-
za, sarampion, VRS), o Mycoplasma pneumo-
niae, enfermedad del tejido conectivo (especial-
mente artritis reumatoidea, sindrome de Sjogren),
inhalacién de humos toxicos, neumonitis por hi-
persensibilidad crénica, drogas, Steven-Johnson.

3. Diagnéstico diferencial

BO es un diagnostico de descarte por lo que
siempre se debe estudiar y excluir otras condi-
ciones respiratorias cronicas asociadas a obs-
truccion persistente de VA pequefia (Tabla 1).

4. Funcion pulmonar

4.1. Espirometria

Constituye una herramienta importante para
la evaluaciéon y seguimiento de pacientes con
BO post infecciosa, contribuyendo a establecer
diagnostico, determinar respuesta broncodila-
tadora, definir severidad y eventualmente su pro-
gresion. Destaca el patron obstructivo, el cual
se asocia a capacidad vital forzada (CVF) dis-
minuida. Existe un reducido numero de pacien-
tes que pueden tener respuesta a salbutamol aun-
que no se alcanza la normalidad en volumen
espiratorio forzado en el primer segundo (VEF)).
Los flujos espiratorios forzados (FEF,s.7s) siem-
pre estan muy disminuidos. Un valor < 30% del
tedrico podria constituir un marcador precoz y
sensible. Existe una exagerada disminucion del
FEF,s.75 en relacion a un VEF, levemente dismi-
nuido.

4.2. Oscilometria de impulso (10S)
La IOS mide en forma directa la resistencia
total del sistema respiratorio (Rtot o Zrs) espe-
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cialmente en nifios no colaboradores. Existe au-
mento de la resistencia (RS, R20) en vias peri-
féricas, siendo las resistencias a frecuencias ba-
jas mas elevadas que a frecuencias altas: RS es
claramente mayor que R20. Los valores patolo-
gicos se observan: > 150% de los valores pre-
dictivos para Zrs, R5 y R20 y para X5 cuando
el valor medido es mas negativo que el valor
predictivo mas 0,15. La IOS permite una medi-
cion mas precisa y precoz del compromiso de
la VA periférica pudiendo demostrar la limita-
cion al flujo aéreo durante respiracion tranquila
y demostrar cambios significativos posterior al
uso de broncodilatador.

4.3. Pletismografia

Existe obstruccion fija severa al flujo aéreo,
distensibilidad disminuida, resistencia aumenta-
da y escasa respuesta a salbutamol. Se encuen-
tra un aumento de la capacidad pulmonar total
(CPT) y del cociente VR/CPT > 30%. La fun-
cion pulmonar no mejora significativamente du-
rante los primeros 2 afios de enfermedad.

4.4. Saturometria (Sp0,) nocturna

No existen protocolos universalmente acepta-
dos para el aporte de O; sin embargo, se reco-
mienda suplemento de O, para lograr SpO,
> 93% y prevenir hipertension pulmonar y
poliglobulia. Los requerimientos adicionales de
O, deben ser considerados empleando SpO, con-
tinua nocturna en pacientes con: SpO, promedio
< 95%; y/o mas de 10% del tiempo saturando
< 93%; o desaturaciones < 85%, mayores a 10
segundos de duracion (aunque sea un sélo epi-
sodio); desaturaciones < 85%, menores de 10
segundos de duracion en mayores de 2 afios.
En los pacientes que requieran aporte de O,
adicional por mas de 3 semanas deberian con-
trolarse con SpO, nocturna segun el criterio mé-
dico (mensual, bimensual, trimestral) durante el
primer afio post injuria. Cada disminucion de O,
debe mantenerse por al menos 3 semanas antes
de continuar. Cada disminucion de O, debe re-
gistrarse junto a la SpO, aislada diurna y ser
corroborada siempre con la SpO, nocturna. La
determinacion de los requerimientos de O, antes
del alta exige una monitorizacion prolongada con
mediciones de SpO, en diversas condiciones
como suefio, alimentacion y actividad; igual mé-
todo se recomienda para decidir la suspension,
la cual debe hacerse de forma cautelosa. Los
pacientes con hipoxemia mayor a un afio debe-
rian ser controlados con SpO, nocturna cada 3-
6 meses.
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4.5. Test de marcha de 6 minutos (TM6)

En nifios con BO post-infecciosa ha demos-
trado ser un test reproducible y bien tolerado.
Se recomienda para el seguimiento y planifica-
cion de pautas de entrenamiento. Este test pue-
de realizarse en pacientes O, dependientes, sien-
do recomendada la utilizacion de su fuente de

O, habitual, idealmente mochila con O, liquido.
Recomendamos la utilizacion de los valores de
referencia de Li y cols®® (Figura 1), para pacien-
tes con estatura mayor de 120 cm. Para estatu-
ras menores puede utilizarse los valores de refe-
rencia de Geiger y cols®® con una periodicidad
minima de 2 veces al afio (Tabla 2).

Tabla 2. Valores de distancia caminada en nifios sanos segiun edad y sexo®

Género Edad (afios) n mediana (rango) 95% rango Media = DS 95% IC

Hombre 3as 22 5443 (318,0 - 680,6) 319,7 - 680,6 536,5 + 95,6 494,1 - 578.,9
6a8 66  584,0 (455,0 - 692,0) 471,0 - 659,3 577,8 + 56,1 564,0 - 591,6
9all 57  667,3 (540,2 - 828,0) 556,2 - 801,5 672,8 £ 61,6 656,5 - 689,2
12a15 80  701,1 (276,1 - 861,0) 600,7 - 805,3 697,8 + 74,7 681,2-714,4
216 55 727,6 (569,0 - 865.,3) 616.,9 - 838,4 725,8 £ 61,2 709,3 - 742,4

Mujer 3a$s 25 4924 (352,0-713,3) 364,5 - 692,7 501,9 90,2 464,7 - 539,1
6a8 46  578,3 (406,0 - 707,2) 448,8 - 693,9 573,24+ 69,2 552,7-593,8
9all 62  655,8(548,0 - 818,0) 572,0 - 760,5 661,9 + 56,7 6474 - 676,3
12a15 71 657,6 (485,5 - 785,0) 575,2 - 746,5 663,0 + 50,8 651,0 - 675,0
> 16 44 660,9 (557,0 - 774,3) 571,2 - 756,2 664,3 +49,5 649,3 - 679.3
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4.6. Test de provocacion con metacolina

La presencia de hiperreactividad bronquial
(HRB) es un hallazgo frecuente en pacientes
con BO post infecciosa y su determinacion es
inespecifica.

5. Radiologia e imagenes

5.1. Radiografia (Rx) simple de torax
Constituye una herramienta para el diagndsti-

co inicial, evaluacion de las lesiones y determi-
nacion de la extension. Los hallazgos en la Rx
de torax son heterogéneos, pudiendo ser normal
en algunos casos. Las alteraciones pueden ser
divididas en dos categorias:

a. Alteracion unilateral: Sindrome de Swyer-
James-McLeod o colapso pulmonar total. El
sindrome de Swyer-James-McLeod es una
manifestacion radioldgica en placa simple de
torax de BO post-infecciosa, caracterizada por
un pulmoén pequeno e hiperlicido unilateral
debido al compromiso pulmonar asimétrico,
con mayor atrapamiento aéreo del pulmon
afectado. La alteracion generalmente se hace
mas evidente en Rx de térax obtenida en es-
piracion.

b. Alteracion bilateral: Manifestada como hiper-
insuflacion y pulmones hiperliicidos con dis-
minucién de la vasculatura pulmonar o un
cuadro mixto de atelectasia, hiperinsuflacion
y engrosamiento peribronquial (Figura 2).

Figura 2. Rx de térax de paciente de 9 aflos. Notese la
importante disminucion del volumen del pulmon izquier-
do que es hiperlucido y presenta una disminucién de
vascularizacion. El hilio pulmonar izquierdo esta descen-
dido por un mayor compromiso cicatrizal del 16bulo in-
ferior.
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5.2. Broncografia

Esta técnica ha sido abandonada por ser
invasiva y se ha reemplazado por la TAC de alta
resolucion.

5.3. TAC de alta resolucion (HRCT)

La TAC es reconocida como una importante
herramienta para el diagnostico de BO, capaz de
demostrar con mayor precision anormalidades
en la VA pequefia asi como las consecuencias
de éstas. Existen areas de hiperinsuflacion loca-
lizadas, patréon en mosaico con zonas de baja
densidad que reflejan atrapamiento aéreo y otras
de pulmon normal con apariencia de vidrio esme-
rilado en espiracion, areas de disminucion de
flujo vascular, atelectasias cicatrizales y dilata-
cién bronquial segmentaria y subsegmentarias.
Esta técnica ha demostrado que el compromiso
pulmonar siempre es bilateral y que la manifes-
tacion unilateral previamente descritas como sin-
drome de Swyer-James en Rx simple de térax
era debido a la menor sensibilidad de esta técni-
ca para detectar dafios menores.

Manifestaciones en HRCT

Las alteraciones tomograficas reflejan los cam-
bios morfologicos y funcionales producidos. Un
dafio extenso se manifestard por atelectasias
cicatrizales. La obstruccion parcial de la via aérea
producira atrapamiento aéreo con aéreas hiperlucidas
de baja densidad. Dado que los cambios son secto-
riales se produce un patron descrito como en mo-
saico que se manifiesta mejor en espiracion (Figura
3). A su vez las alteraciones funcionales produci-
das en las zonas de atrapamiento aéreo acentian la
hiperlucidez pulmonar. Se clasifican en:

1. Signos directos:
a) Engrosamiento de la pared bronquiolar.
b) Impactacion mucosa del lumen bronquiolar.

2. Signos Indirectos:

a) Atrapamiento aéreo, definido como areas de
menor atenuacion pulmonar, que llamamos
difuso cuando compromete un lobulo o todo
un pulmén, o focal cuando compromete sec-
tores de un lobulo determinando el patron
descrito como atenuacion en mosaico.

b) Disminucién del volumen pulmonar.

¢) Disminucion del didmetro de los vasos hiliares
o periféricos.

3. Otros hallazgos no relacionados directamen-
te con la afectacion bronquiolar incluyen:

a) Engrosamiento de la pared bronquial.

b) Bronquiectasias.

¢) Compromiso del espacio aéreo por sobreinfec-
cion agregada.
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Figura 3. TAC de torax en paciente de 12 afios. A: Inspiracion. B: Espiracion. Se demuestra el atrapamiento aéreo en
las zonas comprometidas por la BO como areas de menor densidad que se hacen mas evidente en espiracion. El
pulmoén normal en espiracion pierde aire haciéndose mas denso. Notese ademas un compromiso bronquial con aumento

de calibre y engrosamiento de sus paredes.

En bronquios de tamafio intermedio y grande
se describen bronquiectasias especialmente den-
tro de los lobulos colapsados. El mayor grado
de fibrosis representaria el estado final del com-
promiso morfoloégico de la VA y parénquima
vecino visualizado en la TAC como atelectasia
cicatricial.

5.4. Cintigrafia pulmonar

Se aprecian multiples defectos tanto en per-
fusion como en ventilacion. Es de utilidad para
identificar zonas que estan excluidas de la per-
fusion (casos mas leves).

3. Fibrobroncoscopia (FBC)/Lavado
broncoalveolar (LBA)

La FBC puede descartar otras patologias de
obstruccion cronica de VA. Esta indicada para
remover tapones mucosos en atelectasias per-
sistentes. El papel del LBA no ha sido validado
en la BO; podria ser de utilidad para determinar
la presencia de nuevos microorganismos o co-
lonizaciones cronicas.

Cuidado en el policlinico broncopulmonar

1. Evaluacion anual

Todos los pacientes con BO requieren una
evaluacion periodica anual clinica/laboratorio
completa, determinando los progresos alcanza-
dos durante el ltimo afio e introduciendo cam-
bios —eventuales— en el tratamiento de su condi-
cion. No se recomienda la Rx de térax de ma-
nera rutinaria (excepto durante una excerbacion).
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Es ideal una pletismografia anual si se dispone
(en aquellos mayores de 6 afios), asi como una
espirometria determinando la posible respuesta
a salbutamol (400-800 pg). En los pacientes en
riesgo (uso frecuente de esteroides sistémicos),
debe considerarse una densitometria 6sea anual,
y si ésta es normal, repetirla cada dos afios. Los
examenes de laboratorio de rutina incluyen:
hemograma, perfil bioquimico, electrolitos,
creatinina, calcio, magnesio, fosforo, glicemia,
pruebas de funcion hepatica y de coagulacion,
colesterol total y fracciones, vitamina D, gases
en sangre. Deben revisarse —como rutina— las
técnicas kinésicas aprendidas y la forma de apli-
cacion de cada una de ellas. Se debe poner
énfasis en el crecimiento y desarrollo puberal,
discutiendo aspectos de fertilidad en aquellos
pacientes adolescentes.

2. Evaluacion inicial/periodica en el
policlinico broncopulmonar

La evaluacion inicial en el policlinico bronco-
pulmonar tiene por propdsito determinar los cri-
terios diagnésticos y excluir otras condiciones
clinicas que simulen BO. Se debe identificar el
agente causal, los factores de riesgo, el grado
de funcién pulmonar, la existencia de respuesta
o no salbutamol, la presencia de bronquiectasias
y un resumen de toda la medicacion actualmen-
te empleada. Asimismo se requiere una evalua-
cion psicoldgica y social por un especialista. Se
sugiere un control cada 2-3 meses en forma
ambulatoria para determinar la adherencia al tra-
tamiento, posibles recaidas o exacerbaciones,
variaciones en la funcién pulmonar y crecimien-
to, asi como nuevos agentes en los cultivos.
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2.1. Investigaciones de rutina en el paciente

recién diagnosticado
Un paciente que cumpla con los criterios diag-

nosticos de BO post infecciosa antes descritos
requiere al menos:

a. Rx de torax reciente (AP, lateral).

b. Espirometria con curva flujo volumen (en los
mayores de 6 afios) con evaluacion de res-
puesta a salbutamol 400 pg.

c¢. Oscilometria de impulso (en los menores de
6 afios).

d. Pletismografia de ser posible (en los mayores
de 6 afos).

e. Hemograma completo, perfil bioquimico,
creatininemia, electrolitos, calcio, magnesio,
fosforo, glicemia en ayunas, pruebas de fun-
cion hepatica y de coagulacion, colesterol to-
tal y fracciones, vitaminas A y D, Ig E espe-
cifica para Aspergillus, orina completa, gases
en sangre.

f. Cultivo cuantitativo de secrecion traqueal.

g. Audiometria con impedanciometria (sujetos
de riesgo por uso de antibidticos).

h. Determinacion de peso, talla e indice de masa
corporal (IMC).

i. SpO; en reposo, SpO, nocturna.

Test de marcha de 6 minutos.

. Evaluacién de fuerza muscular respiratoria (al

menos presion inspiratoria maxima PIM).

e

2.2. Evaluacion y soporte psicologico

Todo paciente con BO post infecciosa re-
quiere de una evaluacion inicial por un psicolo-
go, centrada en el proceso de aceptacion de la
enfermedad y funcionamiento familiar.

2.3. Evaluacion asistente social

Todo paciente con BO post infecciosa re-
quiere de una evaluacion inicial del servicio so-
cial de cada centro, evaluando las redes de apo-
yo familiares y comunitarias.

2.4. Evaluacion a domicilio (enfermera,
kinesiologo)

Idealmente todo paciente con BO requiere una
evaluacion a domicilio con el proposito de eva-
luar factores de riesgo, contaminantes intradomi-
ciliarios, necesidades educativas.

3. Transicion al policlinico broncopulmonar
de adultos

La transicion debe ocurrir en el contexto del
desarrollo bioldgico del nifio. Las EPC retrasan
el comienzo de la pubertad y produce un menor
grado de interaccion y capacidad de socializa-
cion laboral y sentimental. La adolescencia es
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un periodo critico en que ocurren NUMErosos
cambios fisicos y psiquicos por ello la transi-
cion debe ser flexible e individualizada alrededor
de los 16 afios. Los pacientes deben conocer su
propia historia de salud. Se requiere una ade-
cuada transferencia de informacion, lo cual im-
plica mas que un simple resumen con una larga
lista de medicaciones o de examenes. El centro
receptor debe conocer el estado funcional, la
progresion de la enfermedad, condiciones aso-
ciadas, complicaciones, tratamientos previos, his-
toria nutricional, cultivos microbioldgicos y sus
sensibilidades, estado puberal y de fertilidad, as-
pectos psicosociales, expectativas de vida y la
adherencia familiar. Se debe conocer qué espera
realmente el adolescente encontrar, ya que es
evidente que el estilo de cuidado en los sistemas
de adultos es diferente al estilo pediatrico.

Admision al hospital

1. Hospitalizacion
Razones para ingreso al hospital:

a. Uso antibidtico EV por exacerbacion aguda.

b. Broncoscopia flexible/pH-metria (segiin cada
centro).

c. Incremento en los requerimientos de O> o
parametros ventilatorios.

d. Estudio polisomnografico o SpO, continuo.

e. Ingreso a pabellon electivo para colocacion
de catéter de larga duracion/gastrostomia/son-
da nasoyeyunal.

f. Educacion del paciente/familiares.

g. Razones sociales o abandono.

El examen fisico debera poner énfasis en:

a. Sistema respiratorio: tos, sibilancias, presen-
cia de esputo (calidad, cantidad, color, con-
sistencia), hemoptisis, dolor toracico, disnea
en reposo, tolerancia a la marcha/ejercicio.
Debera registrarse la SpO, en reposo (sin O,)
y dormido.

b. Gastrointestinal: apetito, pirosis, naduseas, vo-
mitos, dolor abdominal, pérdida de peso, uso
de gastrostomia.

c¢. Genitourinario: nicturia, poliaquiuria, disuria.

d. Oidos/nariz/garganta: obstruccion nasal,
epistaxis, rinitis, pérdida de olfato.

e. Neuromuscular: cefalea, parestesias, debilidad
muscular, dolor toracico.

Se debe tomar una historia social detallada,
con especial cuidado en ausentismo escolar, asis-
tencia a sala cuna/jardines, mascotas y exposi-
cion a tabaco. Debe registrarse en forma com-
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pleta el tratamiento utilizado, requerimientos y
dosis de corticoides, técnica inhalatoria, presen-
cia de alergia a medicamentos. Registrar la pre-
sion arterial, con especial atencion en aquellos
que usan esteroides sistémicos. Debe pregun-
tarse o averiguar el ultimo cultivo de esputo y
su sensibilidad antibidtica.

2. Laboratorio e investigaciones

Los examenes de laboratorio de ingreso de-
ben ser los mismos que deben repetirse cada 6-
12 meses dependiendo de la gravedad de cada
paciente. La Rx de térax deberd evaluarse caso
a caso. Deben revisarse las técnicas kinésicas
aprendidas y la forma de aplicacion de cada una
de ellas. Cada evaluacion en el policlinico/hospi-
talizacion debera estar acompaiada de una
espirometria (en todos aquellos pacientes con
capacidad de hacerla, independiente del valor
previo o mas bajo). Debe de registrase la espi-
rometria mas reciente (FEF,s;5, CVF y VEF))
asi como el mejor valor personal historico.

3. Soporte ventilatorio (criterios)/Unidad de

pacientes criticos pediatricos (UPC)
Se recomienda el ingreso a UPC:

* Requerimiento de FiO, en forma aguda = 0,40-
0,50 (segun cada centro).

* Necesidad de apoyo ventilatorio mecanico no
invasivo.

* Requerimiento de administraciéon de medica-
mentos nebulizados frecuentes (intervalos me-
nores que cada 2 horas) o continuos.

* Necesidad de kinesioterapia respiratoria fre-
cuente (higiene bronquial).

» Presencia de insuficiencia respiratoria parcial
o global, primaria o secundaria, que requiera
de apoyo ventilatorio mecanico invasivo, con-
vencional o no convencional y/o, requerimien-
to de apoyo con drogas vasoactivas y/o, re-
querimiento de monitorizacion invasiva.

* Pacientes que al momento de la admision no
se encuentran en situacion critica, pero que
requieren de los servicios de monitorizacion
de una UPC y aquellos que se encuentran en
riesgo de necesitar en el corto plazo trata-
miento intensivo.

3.1. Soporte ventilatorio

3.1.1. Ventilacion mecdnica no invasiva
(VMNI): En nifios no existe evidencia, sin em-
bargo, su uso se ha popularizado y extendido a
diferentes escenarios clinicos, entre los que se
cuentan la insuficiencia respiratoria aguda hipo-
xémica pura e hipercapnica, pacientes inmuno-
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suprimidos con falla respiratoria, shock séptico,

entre otros. Podria ser recomendada en:

a) Dificultad respiratoria moderada-severa esta-
blecida por el aumento del trabajo respirato-
rio (uso de musculatura accesoria) y frecuen-
cia respiratoria mayor al limite superior para
la edad, que no mejora con la terapia inicial.

b) Necesidad de FiO, = 0,5 y SpO, < 93% o
relacion entre la PaO, y la FiO,: PaO,/FiO,
<150 mmHg.

¢) Hipercapnia con PaCO, > 45 mmHg (si PaCO,
basal es normal o 15 mmHg sobre su basal),
pero pH no inferior de 7,25.

d) Progresion del compromiso pulmonar clinico
y radiolégico.

3.1.2. Ventilacion mecanica Invasiva (VMI):
La VMI debiera evitarse en pacientes con BO en
consideracion al dafio pulmonar de base (mayor
riesgo de dafio pulmonar inducido por ventila-
cion mecanica o VILI) y al patréon ventilatorio
obstructivo moderado-severo, con el consiguien-
te riesgo de mayor atrapamiento aéreo y baro-
trauma durante la exacerbacion. Las indicacio-
nes de VMI en exacerbacion de BO son:

a) Paro cardiorrespiratorio.

b) Compromiso de conciencia progresivo.

¢) Hipoxemia refractaria pese a tratamiento ade-
cuado.

d) Acidosis respiratoria refractaria a tratamiento.

Si la VMI es aplicada, considerar volumenes
corrientes bajos (evitar volutrauma y barotrauma)
y PEEP que eviten el atelectrauma con el consi-
guiente biotrauma. En el caso de la enfermedad
obstructiva, los tiempos espiratorios debieran ser
mas prolongados de lo habitual en considera-
cion a las constantes de tiempo espiratorias ma-
yores. Si el paciente mantiene respiracion es-
pontanea entre los ciclos mandatarios, debiera
intentarse disminuir la hiperinsuflacion dinamica
manteniendo un PEEP cercano al auto PEEP
(aproximadamente 75-80% del PEEP intrinse-
c0), con una presion de soporte suficiente para
sostener las respiraciones espontaneas del nifio.
La meta es tolerar PaCO; elevadas que no signi-
fiquen un pH < 7,20 (hipercapnia permisiva) y
PaO, no menores a 55 mmHg con SpO, = 88%
(hipoxemia permisiva).

4. Catéter venoso de larga duracion

Se debe considerar el uso de catéteres venosos
centrales de larga duracion como una alternativa
en aquellos casos con frecuentes exacerbaciones
respiratorias que requieran tratamiento antibioti-
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co prolongado. Requieren ser insertados y reti-
rados quirtirgicamente, y el criterio de retirada
estara dado por el fin de la necesidad por la que
fue instaurado o por problemas graves a los que
no se pueda dar solucion. Las indicaciones para
su implantacion son:

1. Necesidad de tratamiento antibidtico endove-
noso prolongado, con dificultad de acceso
intravenoso periférico disponible.

2. Administracion repetida y a largo plazo de
tratamiento antibidtico (mas de tres periodos
en el afo).

3. Acceso a largo plazo, continuo o intermiten-
te, para toma de muestras sanguineas.

4.1. Tipos de catéteres venosos centrales de
larga duracion

La eleccion del tipo de catéter dependera de
la edad del nifo, caracteristicas anatomicas, con-
dicién clinica, disponibilidad de insumos y ex-
periencia local en el uso de catéteres.

4.1.1. Catéter tunelizado: Se trata de catéteres
centrales externos insertados mediante técnica
tunelizada percutdnea. Pueden tener una, dos o
tres luces. En este grupo se incluyen los catéteres
Hickman, Broviac y Groshong.

4.1.2. Catéter implantados o de reservorio
subcutaneo: Constan de un portal o camara con
una membrana de silicona autosellante unido a
un catéter tunelizado bajo la piel. A este reser-
vorio se accede por puncion a través de piel
intacta que permite multiples punciones. Port-
A-Cath, Infuse-A-Port, Vital-Port, LifePort,
Chemo-Port, Mediport o Norport son las mar-
cas conocidas. Se puncionan con agujas espe-
ciales llamadas tipo Gripper o Huber.

4.2. Cuidados generales de los catéteres de

larga duracion

a) Los centros hospitalarios deben contar con
protocolos de eleccion, implantacion, uso, cui-
dados, mantenciéon y acciones frente a com-
plicaciones.

b) Los centros de atencion ambulatoria deben
tener conocimiento de estos catéteres y con-
trolar continuamente el cuidado ambulatorio
y reforzar educacion al paciente y familia res-
pecto a estos.

¢) Seguir recomendaciones del Center for Disease
Control and Prevention o protocolos de comi-
té de infecciones intrahospitalarios locales para
la prevencion de infecciones del catéter.

d) Realizar heparinizacion continua (recomenda-
cion segun tipo de catéter), para asegurar
utilidad del dispositivo.
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e) Educar a cuidadores formales, informales y
pacientes respecto a los cuidados de los
catéteres de larga duracion, considerando los
cuidados hospitalarios y ambulatorios.

5. Criterios de alta
Considerar el alta si cumple todos los siguientes

criterios:

a) Buena tolerancia oral, recibiendo antibidticos
por VO por al menos 24 h sin vomitos.

b) Afebril al menos 24 h.

¢) Sin requerimiento de O, (SpO, = 93% por al
menos 8 h o dormido una noche) o en sus
parametros ventilatorios/O, habituales.

d) Técnicas kinésicas evaluadas y/o supervisa-
das adecuadas.

e) En adolescentes/adultos o pacientes con exa-
cerbacion asociada a P. aeruginosa el alta
ocurre luego de 14 dias de terapia antibidtica
bi-asociada.

Cuidado respiratorio

1. Manejo de la exacerbacion

Los pacientes que desarrollan BO post infec-
ciosa presentan durante su evolucion, principal-
mente los primeros afios posteriores a la injuria
inicial. Hasta el 80% de estos pacientes requie-
ren hospitalizaciones reiteradas por aumento de
los sintomas respiratorios, siendo su principal
gatillante las infecciones respiratorias agudas. Las
exacerbaciones respiratorias pueden manifestar-
se con cambios sutiles en sintomatologia respi-
ratoria, estado general, calidad o cantidad de
secreciones bronquiales. Ya que la mayoria de
los pacientes con BO presentan bronquiectasias,
se podria definir una exacerbacion como la pre-
sencia de 4 6 mas de los siguientes: cambios en
el esputo; aumento de la disnea; aumento de la
tos; fiebre mayor a 38 °C; aumento de sibilan-
cias; malestar o fatiga; disminucion en la fun-
cion pulmonar; cambios en la Rx de torax y/o
en la auscultacion pulmonar.

2. Antibioticos

Dependera de la identificacion de los micro-
organismos en el cultivo de secrecion traqueal,
LBA o los microorganismos mas habituales de
la via aérea (VA): S. aureus, S. pneumoniae, H.
influenzae, Moraxella catharralis. Es necesario
administrar durante las exacerbaciones respira-
torias prolongando la terapia por al menos 14
dias. Frente a toda exacerbacion aguda en pa-
cientes con BO post-infecciosa se recomienda
el empleo de antibidticos y asi disminuir el ries-
go de sobreinfeccion.
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2.1. Antibioticos endovenosos

Se sugiere el empleo de antibidticos endove-
nosos frente a cada hospitalizaciéon. La via oral
se reserva para exacerbaciones leves que no
requieran hospitalizaciéon o frente a un alta in-
mediata luego de completar 14 dias.

3. Kinesioterapia durante la exacerbacion

No existe evidencia para establecer una reco-
mendacion en la exacerbacion. Probablemente,
las sesiones de kinesiterapia respiratoria debie-
ran ser permanentes, ya que la eliminacion efec-
tiva de secreciones retenidas, disminuye la car-
ga bacteriana presente en estos pacientes colo-
nizados en forma croénica y permitiria disminuir
las exacerbaciones. También, esta estrategia de
apoyo permanente a diferentes frecuencias o se-
gun necesidad, puede servir de monitoreo del
estado particular de las secreciones y el estado
general del paciente.

4. Ventilacion: estrategias sugeridas en una
exacerbacion

Existe poca evidencia para recomendar su
empleo en exacerbaciones; sin embargo, ha sido
empleado en algunos pacientes con BO subsi-
diarios del Programa AVNI. Tedricamente, el
uso de BiPAP, podria disminuir el riesgo de
complicaciones de la ventilaciéon convencional.
Una buena alternativa para entregar O, es me-
diante una conexion en T colocada a la salida
del BiPAP. Con flujos de O, inferiores a 3 L/min
generalmente so6lo es necesario usar un hume-
dificador tipo burbuja, en caso de flujos mayo-
res podria ser necesario sistemas de termo-
humedificacion tradicionales tipo sobrepaso o
aquellos compatibles con los generadores de flujo.
El escape de flujo a través de la interfase es
causa frecuente de desaturacion, que se mejora
reposicionando y adaptando la mascarilla a la
cara del paciente.

5. Nebulizaciones con solucion salina
hipertdénica

Durante estas exacerbaciones el uso de
nebulizaciones con suero hipertdnico podria te-
ner un papel terapéutico al mejorar el clearance
mucociliar y utilidad en toma de muestra de
expectoracion tanto para cultivo como para es-
tudio inflamatorio. Las dosis utilizadas de solu-
cion salina es 3% en < 4 afos (incluido lactantes)
y 7% en nifios > 4 afios, con un perfil de segu-
ridad adecuada. Se nebuliza 5 ml de solucioén
por 12 minutos con un nebulizador ultrasonico
(Pari jet plus) para lograr una mejor accion y
efecto. Se sugiere premedicacion con salbutamol
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(400 pg 15 minutos antes) para evitar el desa-
rrollo de broncoespasmo. No existen publica-
ciones que evallen su uso y efectividad en BO
post-infecciosa.

6. Broncodilatadores

Los broncodilatadores son ampliamente usa-
dos en las exacerbaciones respiratorias de pa-
cientes con BO a pesar de que la funcion pul-
monar muestra obstruccion fija de la VA con
pobre respuesta a éstos. En forma empirica, se
sugiere administrar broncodilatadores via aero-
sol presurizado (dosis mayores de 400 pg/vez)
utilizando espaciador apropiado para la edad en
pacientes con exacerbacion y durante el tiempo
que duren los sintomas especialmente en aque-
llos que manifiesten alivio de sus sintomas. En
general no se observa una respuesta significati-
va.

7. Esteroides sistémicos e inhalados

Aunque los esteroides sistémicos son frecuen-
temente usados, su efectividad en mejorar el
prondstico de pacientes con BO es desconoci-
da. Algunos sugieren la administracion precoz
de esteroides (fase aguda) en un intento de mo-
dificar la respuesta fibrobléstica. El uso de pul-
sos de metilprednisolona puede ser usado como
alternativa en la enfermedad severa (30 mg/kg,
maximo 1 g, por tres dias consecutivos). Esta
forma de administracion permite reducir los efec-
tos adversos del uso prolongado de esteroides.
No existen ensayos clinicos que demuestren un
claro beneficio del uso de esteroides durante la
enfermedad, por ello su empleo debe ser evalua-
do caso a caso teniendo en cuenta los efectos
adversos. En relacion al uso de esteroides
inhalados, se considera que existe dificultad en
el deposito de los mismos en una VA periférica
con obstruccidn fija; sin embargo, algunos au-
tores prefieren el uso de esteroides inhalados en
dosis altas (Budesonida > 1.000 pg) con la in-
tencion de disminuir los efectos adversos de
los sistémicos. No existen estudios controla-
dos que evalten la eficacia de los esteroides
inhalados en el manejo de la BO post-infecciosa
por lo cual su uso es controvertido y no se
recomienda.

8. Azitromicina

No existen estudios que evaluen el uso de
macroélidos en nifos con BO post-infecciosa. El
uso de azitromicina oral, en dosis de 10 mg/kg
tres veces por semana, se basa en la eficacia
demostrada en otras patologias obstructivas cro-
nicas.
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9. Inmunoglobulinas EV

Su efectividad no ha sido probada. Se sugiere
que dosis inmunomoduladoras de inmunoglo-
bulina EV (1-2 g/kg/dia) administrada mensual-
mente podria ser util en pacientes con enferme-
dad severa.

10. Anticuerpos monoclonales para TNF alfa
El uso de anti-TNF alfa no se recomienda
por estar asociada con eventos adversos serios.

11. Complicaciones:
Bronquiectasias/Hemoptisis/neumotorax

11.1. Bronquiectasias

La Rx de térax se encuentra frecuentemente
alterada aunque generalmente los hallazgos son
inespecificos: atelectasias, opacidades reticulares
y aglutinacién broncovascular. Puede haber ha-
llazgos especificos: bronquios dilatados con pa-
red engrosada e imagen en anillo. El diagnostico
de bronquiectasias requiere siempre de un TAC
pulmonar.

11.2. Hemoptisis

Es una complicacion asociada a las bronquiec-
tasias. En la mayoria de casos son leves y
autolimitadas. Se considera hemoptisis de riesgo
vital aquella mayor a 8 ml/kg. La angio TAC
permite detectar el vaso sanguineo que esta san-
grando.

11.3. Neumotorax

La presencia de dolor toracico y disnea su-
giere su presencia. Puede ser asintomadtico. La
Rx torax en general confirma el diagnostico,
aunque puede no detectar un neumotdrax leve.
La ecografia de torax mejora la sensibilidad
diagndstica.

12. Cirugia de toérax
La reseccion pulmonar es un recurso de difi-
cil administracion. No debe ser considerada como
una “pérdida” pulmonar un segmento que pro-
duce broncorrea cronica y recibe de manera
frecuente cursos de antibioticos. Se debiera con-
siderar candidato a cirugia a aquel paciente con
EPC preferentemente localizada grave (16bulo o
segmento), con el resto o la mayoria del pul-
mon sano o desproporcionadamente menos com-
prometido asociado a una mala calidad de vida,
definida como:
a) Ausencia escolar frecuente por exacerbaciones.
b) Hospitalizaciones frecuentes (3-4 al afo).
¢) Incapacidad de realizar actividad fisica debi-
do a la broncorrea y tos.
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d) Requerimiento frecuente de cursos antibidticos
(riesgo de resistencia).

e) Broncorrea permanente e invalidante social-
mente (sonido/olor).

Cuidado no respiratorio

1. Evaluacién y apoyo nutricional

1.1. Generalidades

Existe una prevalencia significativa de desnu-
tricién en nifios con EPC; junto al tipo de pato-
logia, edad de inicio, duracion y severidad influ-
yen el grado de compromiso nutricional. En es-
tos pacientes con frecuencia coexisten diferen-
tes factores que favorecen la desnutricion. La
prevencion, el diagnostico precoz de desnutri-
cion y el apoyo oportuno cobran especial inte-
rés, no solamente para evitar el compromiso del
crecimiento, sino que también secuelas a media-
no y largo plazo en el desarrollo neurolégico. La
desnutricion influye en el crecimiento y desa-
rrollo del pulmoén, especialmente durante los pri-
meros dos afios de la vida, y se relaciona con la
funcién de la musculatura respiratoria. Por otro
lado, las infecciones aumentan los requerimientos
y favorecen un circulo vicioso en que aumenta la
morbimortalidad y la desnutricion que a su vez
disminuye los mecanismos defensivos pulmonares,
aumentando el riesgo de infecciones.

Se ha descrito en los pacientes con BO una
prevalencia de desnutricion aguda de entre 3 y
20% y de desnutricion cronica de 10%, esta
ultima mas acentuada en los nifios mayores de
10 afios. Inicialmente existe deterioro exclusivo
del peso, asociado a cuadros infecciosos agudos
graves o recurrentes y posteriormente se com-
promete el crecimiento estatural, produciéndose
una normalizacién de la relacion entre el peso y la
estatura. Mediante una deteccion oportuna y un
apropiado apoyo nutricional es posible lograr una
recuperacion en la primera fase, al igual que lo-
grar un ritmo normal de crecimiento en talla. No
siempre se logra la recuperacion de un mejor
canal de crecimiento (catch-up growth), persis-
tiendo retraso estatural, lo cual sumado a la me-
nor actividad fisica y mantencion de altos apor-
tes caloricos, puede favorecer posteriormente el
desarrollo de sobrepeso, presente en alrededor
de 10% de los nifios con BO en edad escolar.

1.2. Objetivo nutricional

El objetivo principal del apoyo nutricional en
los pacientes con EPC es la optimizacion del
crecimiento y desarrollo, para favorecer una me-
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jor evolucién de la patologia de base, de la cali-
dad de vida y para prevenir el desarrollo de
secuelas y patologias cronicas.

1.3. Evaluacion y monitorizacion nutricional
Es necesario monitorizar en forma regular la
ingesta, a través de una anamnesis nutricional
detallada que considere habitos, horarios, con-
ducta, encuesta y registros de ingesta. También
hay que medir evolutivamente peso, talla y peri-
metro craneano, construyendo curvas que per-
mitan visualizar la velocidad del crecimiento del
paciente, el patroén de referencia actualmente re-
comendado es el de la OMS (http://www.minsal.
cl), valorando los indices antropométricos de
peso para edad (P/E), talla para la edad (T/E) y
peso para la talla (P/T). También es posible esti-
mar en el examen fisico la masa magra y la
masa grasa a través de pliegues cutdneos y bus-
car carencias especificas, como es por ejemplo
el déficit de hierro, frecuente en nifios con EPC.
Los examenes de laboratorio constituyen medi-
das de apoyo en algunas ocasiones, pero en
general tienen baja sensibilidad para diagnosticar
déficit nutricional. La albimina plasmatica es un
marcador tardio de deplecion proteica y aunque
la pre-albimina tiene menor vida media, es poco
especifica. Los niveles plasmaticos de vitaminas
son utiles en casos escogidos, en cuanto a mi-
nerales, se requiere del hemograma para pesqui-
sar anemia y de la ferritina plasmatica para eva-
luar depositos de hierro. El status de zinc es
mas complejo de medir en la practica clinica, se
estudia si existe ingesta marginal y cuadro clini-
co compatible, por ultimo, calcio, fosforo y
fosfatasas alcalinas permiten aproximarse a la
situacion del metabolismo 6seo. Es posible esti-
mar los requerimientos de energia a través de
formulas, pero se puede medir el gasto energéti-
co en reposo (GER) a través de la calorimetria
indirecta, si estd disponible constituye un ele-

Tabla 3. Formulas para el calculo del Gasto
energético en reposo (GER)*, OMS 1985

Edad Hombre Mujer
(afios)
0- 3 (60,9 x Peso en kg) (61 x Peso en kg)
- 54 -51
3-10 (22,7 x Peso en kg) (22,5 x Peso en kg)
+ 495 +499
10a18 (17,5 x Peso en kg) (12,2 x Peso en kg)
+ 651 + 746
GER en kcal/dia.
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mento objetivo e individualizado para adecuar el
aporte caldrico (Tabla 3). El estudio de la com-
posicién corporal y masa mineral dsea es util en
pacientes en ventilacién cronica o con enferme-
dades neuroldgicas, la absorciometria con rayos
X de doble energia (DEXA) constituye un mé-
todo de referencia en clinica, o en su defecto la
impedanciometria bioeléctrica (BIA) tetrapolar,
que tiene menor costo econdmico pero presenta
mayor variabilidad.

1.4. Manejo nutricional

Es recomendable que los aportes energéticos
sean individualizados, ya que el mejor indicador
de su adecuacion es un buen progreso pondo-
estatural. Este se define a través de indices
antropométricos en rango normal: En los meno-
res de 1 aflo, peso para la edad (P/E) y en los
mayores de 1 afno peso para la talla (P/T) entre
-1 y +1 DE, al igual que talla para la edad (T/E)
entre -2 y +2 DE. En los nifios mayores, si
existe talla baja (T/E < -2 DE), debe plantearse
lograr un peso armoénico a ésta. Los requeri-
mientos caldricos varian de acuerdo a la edad,
el sexo y la actividad fisica y se corrigen de
acuerdo al mayor gasto por la patologia y el
déficit nutricional (Tabla 4). El aporte proteico
oscila entre los 2,2 y 2 g/kg/dia en el primer
afio y disminuye gradualmente hasta 1 g/kg/dia
en el adolescente, los requerimientos proteicos
son mayores en prematuros y desnutridos.

El primer paso es la optimizacion de la ali-
mentacion habitual que el nifio recibe, mediante
un mayor fraccionamiento (4 comidas diarias
mas una o dos colaciones extra), luego se utili-
zan fortificantes caloricos naturales y posterior-
mente modulos caloricos. El uso de formulas

Tabla 4. Requerimientos de energia*

Edad Hombres Mujeres
(afios) (kcal/kg/dia) (kcal/kg/dia)
0 - 05 113 - 81 107 - 82
0,6- 1 79 - 80 78 -79
L1- 3 82,4 - 83,6 80,1 - 80,6
3,1- 6 79,7 - 74,5 76,5 - 71,5
6,1- 9 72,5 - 68,5 69,3 - 63,8
9,1-12 66,6 - 62,4 60,8 - 54,8
12,1 - 15 60,2 - 55,6 52,0 - 47,0
15,1 - 18 53,4-50,3 45,3 - 44,1

* Las recomendaciones consideran gasto energético total
(GET) mas energia requerida para crecimiento y nivel de
actividad fisica promedio de cada periodo etareo, FAO-
OMS 2001 (Ref. 77).
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poliméricas es inhabitual en estos pacientes, se
recomienda que no reemplacen las comidas de
la alimentacién regular, sino que se utilicen en
forma complementaria. Los pacientes con lac-
tancia materna exclusiva deben suplementarse
con vitamina D durante los primeros 6 meses,
hierro hasta el afio y zinc hasta lograr ingesta
adecuada de alimentacion sélida. Si existe res-
triccion hidrica o mal progreso ponderal, se pue-
de incrementar la concentracion de la formula y
fortificarla en forma balanceada, para aumentar
el aporte caldrico sin reduccion proporcional del
proteico. Se dispone también férmulas polimé-
ricas de alta densidad caldrica, que cubren ade-
mas los requerimientos de vitaminas y minerales
cuando se utilizan como fuente Unica de alimen-
tacion. Si no se logra un aporte adecuado via
oral o si pese a lograrse, no se obtiene un ade-
cuado progreso ponderal, es recomendable el
uso de la via enteral a través de sonda nasogas-
trica si su uso es a corto plazo. A mediano o
largo plazo es preferible el uso de gastrostomia
de alimentacion, sea como medida temporal o
definitiva de acuerdo al motivo de su indicacion
y la evolucién del paciente. Si bien el fracciona-
miento es una medida til, los periodos inter-
prandiales deben permitir un vaciamiento gastri-
co completo y favorecer un mayor apetito para
la siguiente alimentacion. Cuando se utiliza la
via enteral, es mas fisioldgica la alimentacion en
bolos. Sin embargo, para optimizar la absorcion
o la tolerancia, se requiere a veces de alimenta-
cion enteral continua, preservando periodos cor-
tos de descanso intestinal. En nifilos no existe
evidencia del uso de férmulas con alto conteni-
do en grasas y bajo en carbohidratos. Estas no
son apropiadas para nifios, por su composicion
desbalanceada y alta carga proteica, osmotica y
de solutos, por lo que no se recomiendan.

2. Gastrostomia/sondas de alimentacion

Si no se logra un aporte adecuado via oral o
si pese a lograrse no se obtiene un adecuado
progreso ponderal, es recomendable el uso de la
via enteral a través de sonda nasogastrica si su
uso es a corto plazo. A mediano o largo plazo
es preferible el uso de gastrostomia de alimenta-
cion, sea como medida temporal o definitiva de
acuerdo al motivo de su indicacion y la evolu-
cion del paciente.

3. Evaluacién y apoyo psico-social
3.1. Aspectos psicosociales

La presencia de una EPC lleva a la familia al
limite de su capacidad de sobrevivencia; desde
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esta perspectiva, es necesario comprender y des-
cribir los procesos a través de los cuales las
familias van exponiendo sus habilidades para en-
frentar situaciones relacionadas a la enferme-
dad, asi como la caracterizacion familiar multi-
problematica.

3.2. Pautas de interaccion

Generalmente, las pautas de interaccion de
familias en donde existe un integrante con EPC,
se ven afectadas por la presencia de estrés vin-
culados a la misma, desencadenando la polariza-
cién de formas de interaccion, como rigidez o
ausencia total/parcial de pautas de interaccion,
provocando caos al interior del sistema familiar.
Por ello es importante facilitar el florecimiento
de un nuevo estilo flexible en las dindmicas vin-
culadas a la toma de decisiones, limites y roles
de cada miembro. Se debe identificar alianzas,
entendidas estas como relaciones positivas y que
nutren una relacion. No debemos olvidar que la
estructura familiar puede presentar coaliciones
-muchas veces entre enfermo y cuidador- de-
jando en desmedro la participacion de terceros,
evidencidndose asi, el desligamiento de otros in-
tegrantes con la enfermedad. Es importante con-
siderar que la coalicion enfermo-cuidador puede
traer como consecuencia el fenomeno de paren-
talizacion de otro miembro de la familia que no
necesariamente es parte de la alianza conyugal.

3.3. Alteraciones “procesales”

Durante los periodos de exacerbacion de la
EPC las familias experimentan procesos com-
plejos identificdndose cambios en la capacidad
de autorregulacion, lo que genera caos o pérdi-
da del equilibrio al interior de ellas. Podemos
identificar fendmenos de aglutinacion con limi-
tes interpersonales difusos, limitada autonomia
individual, y un alto grado de reactividad emo-
cional; por otro lado, podemos observar el desli-
gamiento caracterizado por mayor distanciamien-
to emocional, limites internos mas rigidos, los
externos mas permeables. No es raro observar
triangulaciones utilizandose al tercer elemento
para encubrir o desactivar un conflicto; muchas
veces este tercer elemento corresponde a la mis-
ma presencia de la enfermedad.

3.4. Alteraciones emocionales

1. Las familias que poseen uno de sus inte-
grantes con necesidades especiales debido a una
EPC, son vulnerables a desarrollar alteraciones
emocionales en alguno de sus integrantes. La
estabilidad emocional de la familia dependera de
como este grupo afronte sus propias crisis, en-
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tendiéndose como periodos de agudizacion. Por

ello todo plan de abordaje debe considerar:

1. Fortalecimiento psicoldgico y social para el
grupo familiar.

2. Facilitar la identificacion de eventos estresan-
tes adversos vinculados a la enfermedad y/o
agudizaciones.

3. Enriquecimiento de las habilidades psicologi-
cas, sociales e instrumentales.

Rehabilitacién pulmonar (RR)

La RR est4 indicada en pacientes portadores
de EPC que a pesar de un 6ptimo manejo médi-
co, persisten sintomaticos. Su incorporacion
como estrategia adicional al manejo convencio-
nal, se basa en sintomas, no en el deterioro
fisiologico de las pruebas de funcién pulmonar.
Existe poca experiencia en nifios portadores de
BO post-viral; sin embargo, existen estudios pre-
liminares que sugieren su beneficio. La RR ha
sido recomendada como estrategia para el ma-
nejo de nifos con antecedentes de BO post in-
fecciosa.

1. Entrenamiento fisico general (EFG)

Se recomienda un EFG con ejercicios aerd-
bicos, supervisado, al menos 3 veces/semana
por un minimo de 30 minutos. Para planificar el
EFG, se debe evaluar la capacidad de realizar
ejercicio actual de cada paciente; para lo cual,
puede realizarse un test de marcha de 6 minutos
(TM6). El test de carga incremental (TCI) per-
mite llevar al paciente desde un estado de repo-
so fisico a su maxima capacidad de trabajo, de
manera paulatina y controlada. Puede ser ejecu-
tado en treadmill o en un cicloergbémetro, sien-
do el primero el mas recomendado. Al llegar a
inclinaciéon de 14%, se empieza a realizar un
incremento de la velocidad en 0,5 km/h cada un

Tabla 5. Criterios de detencion de Prueba de
Carga Incremental

 Dolor toracico sugerente de isquemia
Alteracion ECG

 Hipertension arterial grave

* Desaturacion < 90%

Palidez repentina

Pérdida de la coordinacion
¢ Confusion mental

Disnea y/o fatiga
* Frecuencia cardiaca limite (90% de tedrica)
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minuto, hasta que se cumplan los criterios de
detencion del test (Tabla 5).

La carga maxima de ejercicio sera el maximo
valor de pendiente y velocidad logrado durante
un minuto completo. Este valor serd utilizado
como la maxima capacidad de realizar ejercicio
y a partir de éste se planificara el entrenamiento
mas adecuado para cada paciente. Una vez ob-
tenida la carga maxima, es imprescindible, reali-
zar un test de carga constante (TCC) en el
ergébmetro que utilizaremos para entrenar al pa-
ciente, empleando un alto porcentaje de la carga
maxima alcanzada en el test de cargas incre-
mentales (70-80%). Los test de carga constante
son mas sensibles para evaluar la respuesta al
entrenamiento fisico u otras intervenciones te-
rapéuticas. Este tipo de pruebas permite evaluar
el tiempo que el sujeto es capaz de mantener la
carga preestablecida junto con otras variables
fisiologicas. Debe monitorizarse SpO, y frecuen-
cia cardiaca (idealmente con sistema inalam-
brico), utilizando O, suplementario si durante
los test de evaluacion preliminar presentd
desaturaciones (inferior a 90%). Existen distin-
tos tipos de EFG, sin embargo, el mas reco-
mendable es el intervélico, donde se aplican car-
gas de 50% y 80-90% de la carga maxima de
trabajo de forma alternada cada 2 minutos hasta
completar, idealmente, un tiempo de 30 minutos
de alta carga (80-90%) (Figura 4).

La periodicidad sugerida de este tipo de en-
trenamiento es 2-3 veces a la semana. A la sex-
ta semana se debe realizar una nueva evaluacion
de TM6 y TCI para establecer nuevas cargas de
trabajo y reprogramar el entrenamiento, si fuera
necesario. El EFG, no supervisado fuera de ins-
tituciones, carece del control de variables clini-
cas y de asesoramiento de exigencias. Es una
alternativa para pacientes menos complejos. Se
puede emplear la marcha, natacion, camas elas-
ticas, entre otros. Otra alternativa es crear un
plan mixto que incluya evaluaciones periddicas
en instituciones y EFG tanto fuera, como den-
tro de instituciones.

2. Entrenamiento Muscular Respiratorio
(EMR)

En nifios existe escasa evidencia de EMR; sin
embargo, en niflos con BO su beneficio ha sido
demostrado en estudios chilenos. Sugerimos rea-
lizar EMR en nifios con BO con presion inspi-
ratoria maxima (PIM) o presion espiratoria maxi-
ma (PEM) inferiores a 60 cmH,O y/o que se
encuentren bajo el limite inferior de los valores
de referencia segun edad y sexo de Szeinberg!'**
(Tabla 6). Iniciar con cargas de un 30% de
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80-90 o

50 1

Carga Maxima de Trabajo (%)

2 min 3 min

2min 3 min

[ Entrenamiento Alta Carga
D Entrenamiento Baja Carga

2 min

Tiempo de Entrenamiento (min)

Figura 4. Entrena-
miento intervalico reco-
mendado. Ver descrip-
cion en el texto.

3 min 2 min 3 min

PIM y/o PEM. Recomendamos un sistema tipo
intervalo o en series, de duracidon progresiva y
con un periodo de descanso interseries no ma-
yor a dos minutos. Sugerimos iniciar con 3 se-
ries de 3 minutos, con dos minutos de descanso
entre cada serie. Cuando el paciente logre tole-
rar adecuadamente el esquema anterior, aumen-
tar el tiempo de sobrecarga y el niimero de
series hasta lograr las 4 series de 5 minutos de
entrenamiento. Controlar presiones maximas en
boca, a la segunda semana y luego mensual-
mente, durante las fases de mejoria de presio-
nes maximas en boca, para aumentar gradual-
mente la carga y el tiempo de trabajo, siempre

Tabla 6. Valores de presién inspiratoria
maxima (PIM) y de presion espiratoria maxima
(PEM) seguin edad y sexo'®

Edad Talla PIM PEM
(cm) (cm H,0) (cm H,0)
Hombres
8-10,9 136 + 7 116 £ 26 142 £ 25
11-13,9 151 £ 10 130+ 16 176 +£24
14-16,9 172+ 8 126 £ 22 166 + 44
17-20,9 179+ 6 143 £ 12 204 + 37
21-40 180+ 7 123 £12 242 + 41
Mujeres
8-10,9 139+ 7 104 £ 20 129 £ 29
11-13,9 154 +7 112 +20 138 +£31
14-16,9 162+ 6 109 =21 135 +£29
17-20,9 164 +7 107 £25 138 + 33
21-40 163 £ 8 91 +£20 143 + 36
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en relacion al 30% de la PIM y/o PEM. En caso
que el paciente no tolere las exigencias progresi-
vas de cargas y tiempos, disminuir estas exi-
gencias.

Una vez que se inicie el EMR, este debe man-
tenerse en el tiempo, con el objetivo de mante-
ner una adecuidad fisica Optima de la bomba
muscular respiratoria, y de esta forma aumentar
la capacidad funcional ventilatoria frente a even-
tos de descompensacion respiratoria. Cada pa-
ciente debe contar con una pauta de entrena-
miento disenada en forma individual, donde se
registraran: la metodologia, exigencias (dias, car-
gas y tiempos) y factores que pudiesen haber
afectado el proceso de entrenamiento.

3. Consideraciones sobre O, en domicilio

La utilizacion de O, suplementario puede ser
durante las 24 horas del dia o solamente durante
los periodos de suefio. Se recomienda la certifi-
cacion de la SpO, durante el ejercicio, la comida
y el suefio. La determinacién del pH, PaO,,
PaCO, y SpO- en una muestra de sangre arterial
y su evaluacion a través de un analizador de
gases en sangre es el mejor método para deter-
minar los niveles de oxigeno sanguineo al me-
nos una vez/ano. Una vez instaurada la oxige-
noterapia crénica, el método de eleccion para el
monitoreo de la oxigenoterapia domiciliaria es la
SpO,. Los requerimientos de O, no deben exce-
der los 2 L/m (canula nasal). Este aporte de O,
debe ser el necesario para lograr una SpO, mi-
nima de 93%. Se debe realizar un registro de
SpO, simple, en periodos de actividad y suefio,
que demuestren SpO> < 93% y que coincidan
con aumento de frecuencia respiratoria y fre-
cuencia cardiaca de por lo menos 15% sobre la
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condicion basal del paciente. Si se cuenta con
una SpO, continua, el registro debe tener una
duracion de 8-12 horas, con menos del 20% del
tiempo de registro ocupado por desconexiones
y artefactos, que muestre al menos uno de los
siguientes puntos: a) SpO, promedio < 93%,
mas del 10% del tiempo total de registro satu-
rando < 93%; b) desaturaciones < 85% de mas
de 10 segundos de duracion, (aunque sea so6lo
un episodio, si se verifica que es real y no arte-
facto); c¢) si el nifio es mayor de dos afios,
desaturaciones < 85% de menos de 10 segun-
dos de duracion.

3.1. Fuentes de O, disponibles

1. O liquido.

2. Cilindro de O, gaseoso.

3. Concentrador de O,.

3.2. Eleccion de la fuente de O,

1. Si es un paciente en edad escolar, que requie-
re autonomia para deambular y reintegrarse a
clases, se elegira O, liquido.

2. Si es un paciente que no deambula, pero utili-
za flujos menores o iguales a 1 litro por mi-
nuto, debera usar cilindro de O, gaseoso.

3. Si el paciente no deambula, pero requiere un
flujo de O, entre 1 y 2 litros por minuto, el
sistema elegido serd concentrador de O..

Miscelanea

1. Preparacion para cirugia de térax

Todo paciente considerado candidato quirur-
gico debe tener una CT de alta resolucion
(HRCT) durante los ultimos 12 meses. Se re-
quiere de apoyo institucional para kinesiterapia
pre y post-operatoria. Es necesario tener un cul-
tivo de esputo para la evaluacion antibiotica apro-
piada profildctica. Las preocupaciones en torno
a CPT, CRF, post-lobectomia no son pertinen-
tes en estos pacientes, dado que habitualmente
el segmento pulmonar a ser resecado es comple-
tamente disfuncionante y no aporta con hematosis
efectiva, sino mas bien actlia como shunt; por
ello algunos equipos quirurgicos solicitan
cintigrama V/Q previo a la cirugia resectiva,
para certificar que el segmento a resecar no es
funcional. La reseccion pulmonar en estos ca-
sos, debe plantearse lo mas precozmente posi-
ble.

2. Soporte ventilatorio no invasivo
en domicilio

No existen reportes de la utilidad de la asis-
tencia con VNI en pacientes con BO; sin em-
bargo, en Chile desde el inicio del Programa
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AVNI se ha utilizado en nifios con BO post-viral
con insuficiencia respiratoria crénica hipercap-
nica. La evaluacion requerida incluye:

a. Indices de funcién pulmonar: espirometria y
curva flujo volumen.

b. Evaluacion de fuerza muscular: presion inspi-
ratoria maxima (PIM) y presion espiratoria
maxima (PEM), ventilacion voluntaria maxi-
ma (VVM), peak flow de tos (flujo cuspide
de tos), evaluacion de la fatigabilidad o re-
sistencia de la musculatura respiratoria a tra-
vés del tiempo limite (Tlim) y de la capaci-
dad del desempefio fisico (fitness) con el test
de marcha de 6 minutos.

c. Estudios durante el suefio: SpO, de 8-12 ho-
ras, PSG o poligrafia.

d. Monitorizacion del intercambio gaseoso: Gaso-
metria arterial o venosa, SpO, diurna y noc-
turna, capnografia o registro de PCO, trans-
cutanea (PtCO,).

Los criterios de seleccion utilizados son:

a. Hipoventilacion nocturna pesquisada a través
de SpO2 (SpO, < 90% por mas de 10% del
tiempo de suefio).

b. Gasometria arterial con PaCO, > 50 mmHg,
exceso de base (EB) >4 mEq/L.

c. Espirometria con trastorno ventilatorio res-
trictivo severo (CVF < 50% valor predicho)
o debilidad de la musculatura respiratoria
(PIM y/o PEM < 40 c¢cmH-O, peak flow
< 150-200 L/min).

2.1. Eleccion de la modalidad ventilatoria
Existe poca evidencia que sugiera la modali-
dad de AVNI en distintas patologias cronicas.
Se utiliza la mejor tolerada por el paciente. La
asistencia con VNI en domicilio se entrega ge-
neralmente a través de una mascarilla nasal y O,
para aliviar la hipoventilacién nocturna. En la
insuficiencia respiratoria cronica reagudizada, se
prefiere el BiPAP en su modo S/T o P/C, con la
que se logra mejorar la ventilacion minuto, la
frecuencia respiratoria y la gasometria arterial.

3. Cuidados paliativos/terminales

Resulta dificil definir clinicamente el estadio
terminal de una enfermedad. La valoracion cli-
nica y de laboratorio debe estar en manos de
personal experimentado que pueda establecer sin
dudas algunos parametros de irreversibilidad. El
eje debe ser siempre el paciente, con cuidados
lo suficientemente flexibles, en relacion directa
con la familia. Deben evitarse los tratamientos
innecesarios y cruentos, siendo la prioridad cal-
mar el dolor y controlar los sintomas. La familia
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debera estar muy bien informada, pues la mayo-
ria de los pacientes con BO fallecen por insufi-
ciencia respiratoria. La VNI por largo tiempo,
debe ser recomendada en aquellos pacientes con
un claro beneficio en la sobrevida y/o calidad de
suefo.
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