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OBJETIVO

Describir una orientacién diagndstica y terapéutica en los pacientes pediatricos quienes padecen complica-
ciones y secuelas enfisematosas asociadas a la ventilacion mecanica, dado que es una patologia poco fre-

cuente en la poblacion pediatrica.

INTRODUCCION

El enfisema pulmonar se caracteriza por una dilatacion y destruccion permanente de los espacios aéreos
alveolares que se encuentran distales al bronquiolo terminal, por el contrario el aumento de tamafio de los
espacios aéreos alveolares sin datos de destruccién se conoce como hiperinsuflacién. El enfisema puede
clasificarse segun su distribucién anatémica dentro del lobulillo pulmonar en cuatro tipos principales: 1) cen-
troacinar; 2) panacinar; 3) paraseptal y 4) irregular, sin embargo ésta clasificacion operativa para la pobla-
cién adulta no se aplica a los diversos procesos denominados como hiperinsuflacién, enfisema buloso,
enfisema intersticial, barotrauma que afectan al pulmén pediatrico y su traduccion clinica y funcional resul-
ta imprecisa originando términos multiples que conllevan a confusién diagnéstica y terapéutica. El enfisema
centroacinar y panacinar del adulto guardan una asociacion clara con tabaquismo y déficit de alfa 1 antitrip-
sina; por el contrario, la asociacién en el nifio con procesos inflamatorios post infecciosos y el dafio secuelar
generado por la ventilacion mecénica explican la mayor parte del enfisema infantil y sus caracteristicas his-
topatoldgicas de afeccién intersticial predominante no permite reconocerlas en ésta clasificacion lobulillar
del adulto. El enfisema paraseptal o buloso, el irregular o cicatrizal y otras tipos de enfisema descritos como
hiperinsuflacién obstructiva y enfisema intersticial parecen aproximaciones para explicar las descripciones

patoldgicas y funcionales de la afeccion enfisematosa pulmonar del nifio, se describen a continuacion:

a) El enfisema paraseptal: donde la parte proximal del acino es normal pero la parte distal es la
mas afectada, puede extenderse a la vecindad pleural a lo largo de los tabiques del tejido inters-
ticial del lobulillo y aparecer junto a zonas de fibrosis o cicatrizacién donde el hallazgo caracte-
ristico son numerosos espacios respiratorios continuos y aumentados de tamafo de apariencia
quistica, localizados, que miden de 0.5 mm a mas de 2 cms de diametro o inclusive originar

grandes bulas o ampollas subpleurales que al romperse pueden complicar como neumotorax



espontaneo secundario; éstas descripciones podrian corresponder con el enfisema buloso y

neumotérax espontaneo (EBNE) del adulto

b) El enfisema irregular: afecta irregularmente al acino y se asocia invariablemente a procesos ci-
catrizales derivados de procesos inflamatorios por lo que podria corresponder en la practica a la

forma mas frecuente de enfisema infantil (1)

c) Otras formas de enfisema: corresponden con la hiperinsuflacion o enfisema compensador que
describe la dilatacién de los alveolos pero sin destruccion de las paredes septales que se pro-
duce en respuesta a la extirpacién quirtrgica o funcional de un I6bulo pulmonar, o bien , corres-
ponder a una forma obstructiva en la que el pulmén o él I6bulo afectado se expanden a causa
de aire atrapado en su interior por un efecto de valvula donde el agente obstructivo (granuloma,
inmadurez o discinesia del cartilago bronquial) permiten la entrada de aire en inspiracién pero
no la salida durante la espiracion. A la variante congénita se le ha denominado hiperinflacion lo-
bar y a la originada en el curso de una neumopatia crénica secundario al dafio secuelar inflama-
torio por el volu-barotrauma ventilatorio mecénico la denominaremos enfisema lobar intersticial
adquirido (ELIA) (2-4). Finalmente otra variante descrita es el enfisema intersticial que corres-
ponde a una ruptura alveolar con diseccion ectdpica y anormal de aire hacia el estroma del teji-
do conjuntivo del intersticio pulmonar, que podria migrar al mediastino (neumomediastino), a los
canales pleuroperitonales (neumoperitoneo no quirdrgico o neumoretroperitoneo), o al tejido ce-
lular subcutaneo (enfisema subcutaneo); donde el barotrauma y el dafio inflamatorio, la inmadu-
rez pulmonar, el trastorno parenquimatoso subyacente y el momento fisiopatoldgico definen pa-
ra efectos operativos: una presentacion aguda por enfisema intersticial por barotrauma (EIB) y

otra sub aguda denominada enfisema intersticial neonatal (EIN). (5-7)

El enfisema intersticial pulmonar (EIP) en los nifios para efectos de éste estudio, corresponden a entidades
gue condicionan un atrapamiento ectopico de aire en el intersticio pulmonar de forma difusa (EIB), localiza-
da (ELIA) o mas frecuentemente mixta (EIN) en el contexto de una afeccion sistémica y pulmonar subyacen-
te, su progresion y la velocidad de acumulacidon anormal en las estructuras de la unidad respiratoria del nifio
en crecimiento determinan la afeccién (obstruccién, restriccion, corto circuito) y explican la clinica; se propo-
ne una clasificacion con un enfoque clinico-radiolégico-funcional que permita una orientacién diagnéstica
en tres grupos y determinar la mejor opcién de tratamiento conservador o quirirgico en base al pronéstico

funcional, la morbilidad y mortalidad en los resultados .



MATERIAL Y METODOS

Estudio descriptivo, retrospectivo y observacional en una serie de 11 pacientes durante 6 afios
(febrero 2009 a junio 2015) con los diagnésticos con los que se hace referencia a la EIP, confirmados por
patologia y con evaluaciones radioldgica y funcional respiratorias. Se dividieron en tres grupos: enfisema
lobar intersticial adquirido (ELIA), enfisema intersticial neonatal (EIN), y enfisema intersticial y barotrauma
(EIB). Se excluyeron todas las causas congénitas (hiperinsuflacién lobar congénita y otras malformaciones
broncopulmonares por el reporte histopatoldgico), se investigaron los factores de riesgo infecciosos y de
asistencia ventilatoria mecanica, asi como los resultados respecto a curacion, estrategia conservadora y

quirargicas, morbilidad, mortalidad y complicaciones asociadas.



Tabla 1. Descripcién de los pacientes y analisis de resultados

Caracteristicas de

pacientes

Enfisema Lobar
Intersticial Adquirido
ELIA n=3

Enfisema Intersticial
Neonatal EIN n= 4

Enfisema Intersticial
por Barotrauma EIB n=
(3

Edad/sexo

Diagnésticos iniciales

Dias con
VMC/Extubaciones
fallidas

ParGmetros
ventilatorios

Agente infeccioso
aislado en secrecién
bronquial

Radiologia/Gamagrafi

3 meses-1ano/2M 1
F

NCI: 2; HLC: 1

344 dias/2*1
extubaciones

Pi 14+2; Peep 5%2; FiO2
100%

Adenovirus, S. aureus,
S. viridans1; NSI 2

Sobredistension lobar

1-5meses/3M 1F

DBP: 2; HLC: 1; MAQ: 1
10%2 dias/1

extubacion fallida

Pip 1412; Peep 6+2;
FIO2 100%
Ventilacion nasal 2

C. Trachomatis1; NSI: 2

Imagenes quisticas 4;

3 meses-13 anos/ 5 M
1F

NAC: 2; NFM: 2; NAV: 2

144 dias/2+1
extubaciones

Pi 36%4; Peep 1312;
FiO2 100%

P. Aeruginosa 1; S.
aureus 1; Influenza A 1;
NSI 3

ND 3; NI 1; NB 2; ESC é;

a 3/exclusion funcional  Exclusion funcional NP 6; SCI 2/gamagrdfia
lobar 3 lobar 3; NSI 1 pulmonar 0
Broncoscopia Normal 3 Normal 1; NSI 3 No se realizé
Co-morbilidades Hipertension pulmonar NAC con sepsis 1; NI 1; SDRA 2; Choque
2 ND 1 séptico 4

Tratamiento Intubacion selectiva Drenagje pleural 2; Drenagje pleural 6;

conservador no tolerada 1 VAFO 1 Drenaje intraperitoneal
2
Tratamiento quirdrgico LSD 1; Biopsia LSI 2; bilobectomia 1 Traqueostomia 1: Unico
pulmonar 1; sobreviviente
neumonectomia
derecha 1
Patologia: ELIA 3: BOC 1; Enfisema Intersticial No se realizé

pulmonar 3: neumonia
por CMV 1
Ninguna

vasculopatia arterial
hipertréfica 1; EIP 1
1/Choque
cardiogénico por HP

diagndsticos finales
5/Choque séptico 4;

Mortalidad/causa SDRA 1

NCI: Neumopatia crénica intersticial; HLC: Hiperinflacion lobar congénita; DBP: Displasia broncopulmonar;
MAQ: Malformacion adenomatoidea quistica; BO: Bronquiolitis obliterante; NAC: Neumonia adquirida en
comunidad; NFM: Neumonia foco multiples; NAV: Neumonia asociada ventilador; Pi: Presion inspiratoria;
Peep: Presién espiratoria final espiracién; NSI: No se identific6; ND: Neumotérax derecho; NI: Neumotdrax
izquierdo; NB: Neumotorax bilateral; ESC: Enfisema subcutdneo; NP: Neumoperitoneo; SCI: Sindrome
compartimental intrabdominal; SDRA: Sindrome de dificultad respiratoria; LSD: Lobectomia superior dere-
cha; BOC: Bronquiolitis obliterante constrictiva; EIP: Enfisema intersticial persistente.



Se incluyeron 11 pacientes siendo el sexo masculino el mas afectado; en el grupo ELIA se identificaron 3
pacientes en quienes la sobredistension radioldgica y la exclusién funcional lobares se relacionaron con
ventilacion mecanica prolongada (> 30 dias), la hipertension pulmonar fue la comorbilidad mas importante
asi como la causa de muerte para un paciente que no mostrd beneficio con la reseccion pulmonar del I6bulo
enfisematoso afectado y cuyo reporte de biopsia pulmonar mostré vasculopatia arterial hipertrofica; en 2
pacientes se realiz6 lobectomia superior derecha y en otro neumonectomia , con beneficio en la resolucién
de la sintomatologia y en la extubacién temprana en ambos, para la bronquiolitis obliterante la reseccién del
I6bulo enfisematoso retrasa la progresion de la enfermedad y para el paciente con enfisema intersticial per-
sistente la neumonectomia por afeccion difusa resultd curativa. En el grupo de EIN se identificaron 3 pacien-
tes con diagndsticos iniciales de displasia broncopulmonar en 1 y malformaciones congénitas broncopulmo-
nares en 2, la reseccion pulmonar del lIébulo enfisematoso-quistico afectado con exclusion funcional resol-
vieron la sintomatologia de cortocircuito pulmonar en todos los casos y es el grupo con mejor prondstico
funcional y clinico, sin mortalidad, cuando se relacionan con los diagndsticos patolégicos de enfisema inters-
ticial persistente (3), no encontramos relacién directa con los dias de ventilacibn mecanica ni los parametros

ventilatorios descritos en otros reportes.

En el tltimo grupo de EIB se identificaron cinco pacientes con diagndésticos de neumonia infecciosa comuni-
taria bilateral (2 pacientes), de focos multiples (2 pacientes) y asociada a ventilador (1 paciente), todos rela-
cionados con parametros ventilatorios elevados (Pi > 36 mm Hg y Peep> 10 mm H20) asi como sindrome
de dificultad respiratoria aguda (2 pacientes) y choque séptico (3 pacientes) quienes evolucionaron con
neumotoérax, neumomediastino y neumoperitoneo no quirdrgico simultaneamente en los 5 pacientes; en dos
pacientes el neumoperitoneo evolucion6 a sindrome compartimental intrabdominal con aumento de la pre-
sioénintravesical y repercusion hemodinamica que requiri6 descompresion con paracentesis y colocacién de
drenajes intraperitoneales y en un paciente se requirié de un estudio contrastado intestinal para descartar
perforacion de viscera hueca; en los cinco pacientes se colocaron sellos pleurales con los que remitieron las
complicaciones del enfisema subcutaneo por barotrauma pero cuatro de ellos fallecieron por deterioro he-
modinamico y gasométrico asociado a la sepsis (3 pacientes) y otro al SDRA, el Unico sobreviviente requirio
de una traqueostomia por intubacion prolongada y ningun paciente fue sometido a técnicas ventilatorias de

alta frecuencia. En la Tabla 1 se describen las caracteristicas de los pacientes.



DISCUSION

Grupo |: Enfisema Lobar Intersticial Adquirido (ELIA)

El enfisema lobar adquirido es la expresion “localizada” del enfisema lobar intersticial difuso, por lo cual el
enfisema lobar intersticial adquirido (ELIA) parece una descripcion mas apropiada, algunos autores la de-
signan como “sobredistension” (6hiperinsuflacién) lobar enfisematosa”; ésta entidad obedece a una ruptura
alveolar con infiltracion de aire en el intersticio pulmonar perivascular y aunque inicialmente se describi6é en
lactantes con displasia broncopulmonar también se ha reconocido en sindromes de aspiracionmeconial,
pulmones hipoplasicos, apoyo ventilatorio mecénico con presiones positivas mayores de 30 mmHg en pa-
cientes neumaépatas crénicos y neumonias virales. Numerosos casos cursan con obstruccion bronquial in-
traluminal por granulomas endobronquiales y estenosis bronquial causados por las complicaciones secuela-
res de la intubacién y trauma endobronquial, o bien representar obstrucciones dinamicas por colapso de la
via aérea bronquial durante la espiracion (broncolamacia) o la disquinesia inflamatoria con traqueoendo-
bronquitis, procesos que deben ser diagnosticados y tratados con broncoscopia. El analisis anatomopatolo-
gico muestra colecciones quistico aéreas en el intersticio perivascular con fibrosis intersticial, disrupcién y
areas de atelectasia alveolar, como no existe un estado de disminucion del cartilago bronquial se concluye
gue es una causa adquirida y no congénita. Los efectos del ELIA en el lecho pulmonar, como se describen
en nuestros dos casos expuestos son: disminucién de la perfusion del tejido pulmonar afectado, disminucion
de la ventilacién con atrapamiento aéreo, compresién anatémica y funcional del parénquima pulmonar ad-
yacente, tendencia al desarrollo de neumotorax, posibilidad de embolismo aéreo y compresion vascularme-

diastinal. En éstos pacientes las indicaciones del tratamiento quirdrgico son:

a) Enfermedad localizada en uno o dos I6bulos pulmonares sin respuesta al tratamiento médico y

endoscopico

b) Deterioro progresivo de la funcién pulmonar a pesar del apoyo ventilatorio

¢) Sobredistensién de un Iébulo pulmonar involucrado con desviacién mediastinal — significativa

d) Compresién de tejido pulmonar adyacente con atelectasia, bronquiectasia y destruccién pulmo-

nar. (2-4)

La lobectomia imprime una mejoria de la funcién respiratoria, disminucién en los requerimientos del apoyo
ventilatorio y favorece la extubacion, asi como la centralizacion del mediastino en el control radiolégico. A

pesar que la lobectomia es inicialmente eficaz para los pacientes seleccionados debe individualizarse la



toma de decisiones durante el transoperatorio para los casos en quienes la lobectomia no ofrece beneficios
en la funcién pulmonar adyacente (imposibilidad de ventilar los I6bulos residuales por atelectasia y fibrosis
cicatrizal refractarias) y en cambio agrega factores de morbiletalidad, donde la accién del cirujano como en
uno de nuestros casos se concreta tan solo al diagndstico con una biopsia pulmonar del I6bulo enfisemato-
so involucrado puesto que el pronéstico es sugerido por la enfermedad intersticial de origen. Las técnicas
quirudrgicas reductoras de volumen pulmonar extensamente aceptadas en la poblacién adulta, al complicar
con severos sindromes de fuga aérea Yy fistulas broncopleurales no representan una opcién para éste enfi-
sema lobar adquirido de la infancia, consideramos que la lobectomia conlleva a un crecimiento compensa-
dor del parénquima residual en los menores de 8 afios con un pronéstico funcional aceptable y con reducido

indice de complicaciones pos operatorias.

Grupo II: Enfisema Intersticial Neonatal (EIN)

El enfisema intersticial neonatal se ha descrito con una incidencia del 33% en pacientes con peso
bajo al nacer y con ventilacionmecanica (8,9). Los recien nacidos preterminoestan con un riesgo incremen-
tado para Enfisema Intersticial pulmonar debido a tejido conectivo perivascular mas abundante y disecable

gue en recien nacidos de termino, lo que permite que se atrape aire en el espacio intersticial (10,11)

El enfisema intersticial neonatal ocurre frecuentemente como una complicacién adquirida y secuelar
del barotrauma en recién nacidos con antecedentes de prematurez y consecuente displasia broncopulmonar
(5-7); Obedece en su presentacién aguda a sobredistension con rotura alveolar y fuga de aire dentro del
intersticio pulmonar y hacia los canales linfaticos pulmonares evolucionando al neumotérax, neumomedias-
tino, neumopericardio y neumoperitoneo (8). Tipicamente es un fendmeno transitorio pero raramente puede
persistir como una conglomeracion radioldgica quistica que puede causar dificultad respiratoria progresiva y
ha sido denominada enfisema intersticial pulmonar persistente localizado (12); por guardar un estrecho
diagnostico diferencial con las lesiones congénitas quisticas broncopulmonares la reseccion quirdrgica es el
tratamiento tradicional, sin embargo existen escasos reportes que remitieron con manejo conservador. (13-
15). Un periodo entre los datos radioldgicos iniciales y el desarrollo de masas quisticas de enfisema inters-
ticial pulmonar se describe de 8 a 29 dias, promedio de 13 dias, informacion relevante si se aplica al ante-
cedente practicamente constante de prematurez, ventilacion mecanica y cambios radiolégicos dindmicos y
bilaterales comparado con los hallazgos constantes y estaticos de las lesiones congénitas quisticas bron-
copulmonares unilaterales (16-17). A la evaluacion radioldgica se corroboran los hallazgos expuestos en
nuestros pacientes compatibles con lesiones quisticas radiolucidas, con sobredistensién pulmonar, multiples

y de paredes delgadas; en las variantes localizadas el l6bulo superior izquierdo es el mas afectado, pero en
9



la afeccién difusa predomina la presentacién multilobar y bilateral de los lébulos inferiores . Podemos con-
siderar a la tomografia como el estudio radiolégico de eleccion donde la apreciacién de un patrén hetero-
géneo de linea-punto (reticulo-nodular) se ha reportado como especifico en el 82% de los hallazgos tomo-
graficos de ésta entidad. Otro beneficio de la tomografia es la capacidad de correlacionar la extension y los
[6bulos involucrados para efectos del disefio quirtrgico (16). Se propone un manejo conservador inicial con
estrategias ventilatorias de alta frecuencia y maniobras que promueven el decubito lateral y la intubacion
selectiva del bronquio contralateral a la enfermedad enfisematosa intersticial neonatal (EIN) con el apoyo
diagnostico y terapéutico de la broncoscopia, asi como el estricto control sistémico, antiinflamatorio local,
farmacoldgico y nutricional de la displasia broncopulmonar acompafiante (18-22). Mas del 50% de los pa-
cientes seran considerados para tratamiento quirtrgico de su afeccién localizada, las propuestas de indica-

cioén quirdrgica para nuestros pacientes son:

a) Dificultad respiratoria causado por efecto de masa con desviacion mediastinal

b) Progresion de los sintomas con persistencia o incremento del tamafio de las lesiones

c) Dificultad para excluir el diagnéstico diferencial con las lesiones quisticas congénitas bronco-

pulmonares, de obligado diagnéstico patoldgico

d) Exclusion local y funcional por gamagrafia pulmonar ventilatorio-perfusorio de un lébulo pulmo-
nar generador de cortocircuito vascular pulmonar (hipertensiéon pulmonar no cardiogénica)

(16,23-26)

Se debe individualizar la decision entre proporcionar la vigilancia y manejo conservador contra el tratamien-
to quirdrgico de éste EIN en aquellos pacientes donde la progresién de la displasia broncopulmonar y el
seguimiento minimo a un afio no pueden ser ofertados a los pacientes. En aquellos donde existe una relati-
va estabilidad clinica y funcional de su afeccion difusa y bilateral la politica expectante y conservadora resul-

ta recomendable.

Grupo llI: Enfisema Intersticial y Barotrauma (EIB)

El barotrauma es el trastorno producido por un aumento subito de presion pulmonar que causa enfisema
alveolar intersticial, neumotdrax, neumomediastino, neumoperitoneo, neumorretroperitoneo y enfisema sub-
cutaneo (27). Se produce en zonas pulmonares sometidas a presiones inspiratorias excesivamente eleva-
das que causan hiperinsuflaciéon y sobredistension de los alvéolos con rotura alveolar y paso de aire a tra-

vés del espacio intersticial y perivascular. Los estudios en modelos animales han revelado que las presiones

10



mayores de 40 cm H,O ocasionan enfisema intersticial; las presiones superiores a 50 cm H,O causan enfi-
sema mediastinico y si sobrepasan 60 cm H,O dan lugar a enfisema subcutaneo y neumoperitoneo; Estos
hechos se pueden extrapolar al paciente pediatrico con factores de riesgo de complicaciones pulmonares
como neumonia, sindrome de dificultad respiratoria aguda, prematurez, inmadurez pulmonar, malnutricion,
toxicidad por oxigeno, aumento de presién positiva en la via aérea, enfermedades congénitas y trauma de
térax. Microscépicamente el dafio pulmonar consiste en una ruptura del epitelio intersticial con fuga aérea y
gue puede progresar en sentido distal y causar neumotorax, si el aire viaja por la vainas conjuntivas bron-
quiales y perivasculares hasta el mediastino, se produce neumomediastino y enfisema subcutaneo; si al-
canza el abdomen, a través de los hiatos diafragmaticos causa neumorretroperitoneo y neumoperitoneo no
quirurgico (28). Los estudios contrastados como el transito intestinal aportan informacion valiosa de la inte-
gridad intestinal cuando resulta obligado confirmar el diagnéstico diferencial con perforacion de viscera hue-
ca dentro del enfoque de un neumoperitoneo no quirdrgico; entre las técnicas quirdrgicas la paracentesis
diagnostica y terapéutica aporta informacién valiosa de las caracteristicas del liquido peritoneal (contamina-
cion por contenido gastrointestinal) y mejora las condiciones hemodinamicas del paciente si presenta sin-
drome abdominal compartimental. El riesgo de neumoperitoneo durante el soporte ventilatorio se debe a
una presion inspiratoria méxima (Pim) superior a 40 cm H,O y una presion positiva al final de la espiracion
(Peep) superior a 6 cm H,O (29) . En ésta serie de casos las presiones utilizadas fueron Pi de 29 a 40 cm
H,O con una Peep de 8 a 18 cm H,0, y en todos una FiO, del 100%. El tratamiento del barotrauma depende
de la repercusion clinica: para el neumotérax con neumomediastino y neumoperitoneo el tratamiento suele
ser conservador con estrategias ventilatorias mecanicas encaminadas a disminuir las presiones inspiratorias
elevadas y favorecer el reclutamiento alveolar como son las modalidades de alta frecuencia en sus versio-
nes jet u oscilatorias, ademéas de un drenaje pleural con sonda conectada a un sistema de sello de agua y
succion negativa; si éste debuta como hipertension intrabdominal con sindrome compartimental con gran
repercusion hemodinamica, ventilatoria y gasométrica es preciso realizar una descompresion abdominal
inmediata con paracentesis y colocacién de drenaje intraperitoneal ( de Penrose, habitualmente uno en
cada fosa iliaca), aunque se ha descrito la necesidad de una laparotomia descompresiva en ninguno de
nuestros pacientes en ausencia de datos de irritacién peritoneal fue necesaria y en lo posible deben evitar-

se procedimientos innecesarios que elevan la morbi-letalidad.
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CONCLUSION

En este trabajo se describe una clasificacion la cual permite una orientacion diagndstica y terapéutica perti-
nente: el grupo ELIA y EIN muestran mejoria funcional y pronéstica con la lobectomia; finalmente para el
grupo EIB se proponen manejo conservador con drenaje pleural y/o abdominal con estrategias ventilatorias
gentiles, representa el grupo con mayor mortalidad en asociacion con choque séptico y sindrome de dificul-
tad respiratoria, sin embargo es necesario realizar estudios posteriores con una muestra representativa de
dicha patologia enfisematosa pulmonar, para determinar si dicha clasificacion puede obtener validez esta-

distica y extrapolarla a diferente poblaciones a la que nosotros estudiamos.
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