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“HALLAZGOS EN ENDOSCOPIA RESPIRATORIA EN
PACIENTES PEDIATRICOS CON SINDROME DE DOWN
ATENDIDOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA
DEL ANO 2010 A 2014”

Dra. Lourdes Mascarefias Martinez', Dr. Francisco Cuevas Schacht?.
'Residente de Neumologia, Instituto Nacional de Pediatria (tesista),

2Jefe del servicio de Neumologia y cirugia de Térax del Instituto Nacional de

Pediatria.

Introduccién: El Sindrome de Down es la alteracion cromosémica mas frecuente
en recién nacidos, con una prevalencia mundial de 10 por cada 10,000 recién
nacidos vivos, con tendencia al incremento en los ultimos afos. Los problemas
respiratorios contribuyen en gran medida a la morbilidad y mortalidad en nifios con
Sindrome de Down, por lo que reviste gran importancia conocer las particularidades
de este grupo de pacientes que los hacen susceptibles a mayor riesgo de
enfermedad, en aras de adoptar medidas de prevencion asi como diagnéstico
temprano y manejo adecuado y oportuno. Ademas de las cardiopatias congénitas
un gran numero de problemas respiratorios predisponen a hipoxemia persistente o
intermitente, y esto puede contribuir al grado de retraso cognitivo y al deterioro en la

calidad de vida. '
Marco Teodrico-Antecedentes

Las enfermedades respiratorias y los padecimientos otorrinolaringolégicos son los
que contribuyen en mayor medida a la morbimortalidad de los pacientes con
Sindrome de Down, estando involucrados en el 80% de las hospitalizaciones e
ingresos a la Unidad de cuidados intensivos en estadisticas internacionales. El 29%
de las muertes de estos pacientes son por Neumonias, Influenza o aspiracion.” Se
estima una frecuencia de SAHOS descrita desde el 57% al 79%, asi como
sibilancias y desérdenes de la via aérea en un 30-36% de los pacientes.? En el
primer afio de vida los pacientes con sindrome de Down tienen 10 veces mas riesgo

de hospitalizacion que la poblacion general, predominantemente asociado a



infecciones de las vias respiratorias, presentando un promedio de 5.38 +/- 0.83

cuadros respiratorios/nifio/afio.’
Anatomia

Los pacientes con Sindrome de Down presentan claras diferencias anatomicas que
los predisponen a cuadros infecciosos y obstructivos de la via aérea superior, estas
anormalidades incluyen alteraciones craneofaciales tales como occipital aplanado,
lengua y pabellones auriculares prominentes, hipoplasia medio facial, fisuras
palpebrales oblicuas, dorso nasal ancho y aplanado, anomalias en el desarrollo del
hueso temporal, disminucion en la longitud y estenosis del conducto auditivo
externo, region subglética e hipofaringe estrechas y pseudomacroglosia. Las
alteraciones otologicas congénitas y adquiridas como la otitis media se observan
con mayor frecuencia en este grupo de pacientes y presentan mayor predisposicion

a Sindrome de Apnea hipopnea Obstructiva del Suefio. *

Hay otras caracteristicas presentes en los pacientes con Sindrome de Down que
predisponen a obstruccion de via aérea superior como son la malacia, que
asociados a hipotonia y a obesidad incrementan el grado de obstruccién y
predisponen a alteraciones respiratorias que conducen a hipoxemia persistente y
afeccion cardiovascular secundaria. El estridor implica obstruccion de la via aérea
de grado diverso, existen varias entidades asociadas, por ejemplo debilidad de la
pared de la via aérea que condiciona laringomalacia, presencia de estenosis
subglética o traqueal, anillos traqueales completos, traqueomalacia, anillos

vasculares, etc.

La estenosis subglética es mas frecuente en nifilos con sindrome de Down, por tener
dimensiones laringeas mas estrechas, y riesgo mas alto de cursar con eventos de
tal gravedad que requieran intubacién endotraqueal; es fundamental considerar que
dichos cambios anatémicos deben ser tomados en cuenta al momento de intubar a
un paciente, ya que en algunas ocasiones estos nifios requieren tubos

endotraqueales mas pequefios para su talla y edad. '

En la via aérea inferior podemos encontrar de manera mas frecuente respecto a la
poblacion general traqueomalacia, bronquio traqueal, hipoplasia pulmonar o
alteraciones en la segmentacion pulmonar. El bronquio traqueal es un evento 10
veces mas frecuente en nifios con sindrome de Down, pudiendo ser una variante
anatdmica o un suceso que condicione atelectasias de repeticion o neumonias

recurrentes del I6bulo superior derecho, principalmente en los primeros 2 afios de



vida, ya que el paciente permanece mas tiempo en decubito, agravando las

alteraciones en el aclaramiento ciliar y la movilizacién de secreciones retenidas.
Neumopatia por aspiracion

El origen embriolégico comun del aparato respiratorio y digestivo condiciona que
existan enfermedades respiratorias secundarias a enfermedad de la via digestiva
alta. Estas ultimas involucran alteraciones en la anatomia, en el mecanismo de la
deglucion, en el transito esofagogastroduodenal de alimentos y secreciones y el
reflujo gastroesofagico patologico. Dichas enfermedades se han relacionado con
eventos de morbi-letalidad alta como son: muerte subita del recién nacido, muerte
por asfixia secundaria a aspiracién, neumonia lipoidea, neumonias por aspiracion e

hiperreactividad bronquial.

La neumopatia por aspiracion se explica con los siguientes trastornos
fisiopatologicos: Obstruccion de la luz bronquial, inflamacion de la mucosa,
sensibilizacion a proteinas de alimentos con respuesta alérgica pulmonar e
hiperreactividad bronquial, broncoconstriccion refleja vagal, ulceracion de la mucosa,
estenosis fibrosa del es6fago y metaplasia del epitelio del tercio inferior del eséfago

que puede conducir a degeneracién maligna.

Los trastornos en el mecanismo de la deglucién obedecen en la mayoria de los
casos al dafio neurolégico difuso de grado variable; siendo los pacientes con
sindrome de Down una poblacién susceptible para este problema de salud, estudios
en poblacion pediatrica han senalado que desde el nacimiento los pacientes con
sindrome de Down tienen anormalidades sistémicas y estructurales, asi como
condiciones clinicas asociadas que pueden alterar el mecanismo de la deglucién y
requieren atencion especial en la rehabilitacion.” Son nifios que presentan desde el
nacimiento crisis de asfixia, ahogamiento, apnea, cianosis, vomito, regurgitacion,
rumiacion, rechazo al alimento, neumonia por aspiracién crénica o recurrente, falla
de medro, desnutricion, anemia carencial, caries dental, dolor precordial,
hematemesis, constipacion, espasticidad, hipotonia, procesos infecciosos

respiratorios y en otros aparatos y sistemas.

Es fundamental la historia clinica detallada y el interrogatorio dirigido, asi como la
exploracion fisica que evalle directamente la fuerza de succién y el reflejo
nauseoso, los auxiliares diagndsticos indicados en orden de menor a mayor riesgo,
invasion y costo son: radiografia de térax (evidenciando datos de aspiracion como:

atelectasias, patron bronquitico de predominio axilar y basal derecho,



sobredistencién pulmonar bilateral, infiltrado bronconeumonico en las areas axilares
bilaterales, imagen en vidrio despulido) SEGD y mecéanica de la deglucion,
pHmetria, estudio endoscépico de la via aérea superior funcional y broncoscopia-
panendoscopia con toma de biopsias de mucosa gastrica, esofagica y duodenal y
muestra de lavado broncoalveolar para busqueda de macrofagos cargados de

lipidos.
Sindrome de Apnea e Hipopnea del Sueiio

La apnea (literalmente “sin respiracion”) es un término utilizado para describir los
episodios en los cuales se detiene la respiracion, usualmente por un periodo de 10 a
20 segundos y en pacientes pediatricos por dos o mas ciclos respiratorios®. Se
denomina obstructiva (secundaria a problema obstructivo de la via aérea), cuando
los esfuerzos respiratorios continuan, tales como los movimientos toracicos y central
(falla en el estimulo enviado por el sistema nervioso central) cuando hay interrupcién
del esfuerzo respiratorio o mixto cuando ambas condiciones se encuentran
presentes. Durante los episodios de apnea, los nifios experimentan disminucion de
oxigenacion sanguinea. Los dos principales problemas que afrontan los nifios con
sindrome de Down son la calidad de suefo deficiente con sus efectos secundarios y
que durante los episodios de apnea, los nifios experimentan disminucion de
oxigenacion sanguinea, se ha identificado que en los pacientes que presentan
enfermedad cardiaca asociada, la baja oxigenacion e incremento en la presion
sanguinea pulmonar tratando de incrementar los niveles de oxigeno. Esta
hipertensién pulmonar condiciona el crecimiento de cavidades cardiacas derechas y

otras complicaciones consecutivas. '

Los trastornos del suefio son una entidad extremadamente frecuente en pacientes
con Sindrome de Down, Dentro de los factores predisponentes de patologia
obstructiva de la via aérea superior en estos pacientes encontramos la hipoplasia
medio-facial, espacio faringeo estrecho, hipotonia muscular, lengua prominente,
hipotonia y la hipoplasia mandibular. Una via aérea pequefia, combinada con la
presencia de tejido adenoideo y amigdalino prominente, contribuye a la obstruccion

y predispone a procesos infecciosos de la via aérea. "

Las manifestaciones clinicas de problemas obstructivos de la via aérea superior al
dormir incluyen la presencia de ronquido, respiracion oral, obstruccion nasal,
apneas, inquietud o sudoracion excesiva durante el suefio, irritabilidad matutina,

somnolencia diurna, incremento o presencia de siestas durante el dia, cefalea,



enuresis y respiracion paraddjica, alteraciones en el crecimiento y desarrollo. ' Se

recomienda realizacion de polisomnografia a los 3-4 afios de edad.

Planteamiento del problema

El Sindrome de Down es una de las cromosomopatias que se asocia mas a
problemas respiratorios, que en gran medida dentro de su abordaje requieren
endoscopia de via aérea como apoyo diagndstico. En la literatura internacional
existen descripciones de hallazgos endoscopicos respiratorios asociados a
malformaciones anatémicas, sin embargo en nuestro medio carecemos de dicha
informacién, conociendo que la expresion de los defectos asociados al sindrome es

variable debemos conocer los hallazgos endoscépicos de nuestros pacientes.

El Servicio de Neumologia y Cirugia de Toérax cuenta registro interno de los
procedimientos endoscopicos realizados, por lo que la informacion de obtendra de

dichos registros.

Pregunta de Investigacion

¢ Cuales son los diagnosticos de endoscopia respiratoria mas frecuentemente
encontrados en los pacientes con Sindrome de Down atendidos en el Instituto

Nacional de Pediatria?
Justificacion

Existe falta de informacién en relacion a los hallazgos endoscoépicos respiratorios en
nuestro ambiente, que pueden ser diferentes a aquellas descritas en otras areas
geograficas, un ejemplo de las variaciones geograficas en pacientes pediatricos con
Sindrome de Down es la patologia cardiaca, donde en la literatura internacional el
Canal atrioventricular es la cardiopatia congénita mas frecuentemente asociada a
Sindrome de Down, mientras que en México es la Comunicacion inter auricular™. De
esta manera se presente revisar la experiencia institucional de un Hospital
Pediatrico de tercer nivel de atencién en México (Instituto Nacional de Pediatria)
para determinar los hallazgos endoscoépicos respiratorios mas frecuentes en

pacientes mexicanos con Sindrome de Down.

Objetivo general



Determinar los diagndsticos endoscopicos de vias respiratorias hallados en
pacientes pediatricos con Sindrome de Down del Instituto Nacional de Pediatria de
2010 a 2014

Objetivos especificos

Determinar las indicaciones de estudio endoscoépico respiratorio en los pacientes

con sindrome de Down atendidos en el instituto Nacional de Pediatria.

Identificar la sospecha diagnéstica identificada en la clinica asociada con Sindrome

de Down y patologia respiratoria.

Correlacionar los hallazgos endoscoépicos respiratorios con el resultado
anatomopatoldgico del lavado bronquioalveolar, cepillado bronquial o biopsias

obtenidas durante los procedimientos endoscépicos.

Correlacionar la experiencia institucional con la informacion reportada en la

literatura.
Hipotesis

Estudio descriptivo observacional, no requiere hipétesis.

Material y Métodos:
Disefio: Descriptivo, observacional, retrospectivo
Estrategia de busqueda de los casos.

1. Se solicitan los numeros de expedientes en el archivo clinico del Instituto
Nacional de Pediatria con el diagndstico de Sindrome de Down.

2. Se seleccionan aquellos pacientes con Sindrome de Down que hayan sido
atendidos por el servicio de Neumologia y Cirugia de Tdérax del Instituto
Nacional de Pediatria entre los afios 2010 y 2014, que incluyan dentro de su
abordaje estudio endoscopico de via aérea

3. Se procede a revisar la bitacora del servicio de Endoscopias de Neumologia
y cirugia de torax, registros disponibles desde el 1 de enero de 2010 hasta el
31 de diciembre del 2014, en donde se recaba el nimero consecutivo de
estudio endoscoépico, fecha, nombre del paciente, registro (Numero de

expediente o numero de folio de Urgencias), edad, sexo, diagndstico clinico,



diagnostico endoscopico, procedimiento realizado, presencia o ausencia de
complicaciones, toma de biopsia, cepillado u otro procedimiento efectuado.
Ademas se evaluan fotografias o videos en caso de contar con los mismos;
se revisan los casos cuyo diagnéstico asociado sea: “Sindrome de Down”:

4. Referir los hallazgos endoscépicos de la evaluacion de via aérea en orden de
frecuencia consignados en la nota de endoscopia.

5. Evaluacion de las imagenes de los estudios endoscopicos en caso de

encontrarse disponibles.

Universo de estudio: Pacientes pediatricos atendidos en el Instituto nacional de
Pediatria en el periodo de 2010 a 2014 con diagndstico de Sindrome de Down a

quienes se les realizo estudio endoscopico de via respiratoria.

Criterios de inclusion: Pacientes pediatricos de 0 a 18 afios, atendidos en
el instituto Nacional de Pediatria del 1 de enero de 2010 al 31 de diciembre de 2014,
con diagndstico de Sindrome de Down, que cuenten con registro de estudio
endoscopico de via aérea realizado en el servicio de Neumologia y cirugia de térax

de el Instituto Nacional de Pediatria.

Criterios de exclusion: Expedientes clinicos incompletos: Faltando uno o
mas de los siguientes: Nota de valoraciéon con diagndstico clinico por parte del
servicio de Neumologia, indicacion de estudio endoscopico, Nota de procedimiento

endoscopico.
Criterios de eliminacién: Ninguno.
UBICACION DEL ESTUDIO

Este estudio se llevara a cabo en el Instituto Nacional de Pediatria en el servicio de

Neumologia y cirugia de torax.



VARIABLES

VARIABLE | DEFINICION CONCEPTUAL DEFINICION TIPO DE CATEGORIAS
OPERACIONAL VARIABLE
Edad Tiempo transcurrido a partir | Tiempo transcurrido desde el | Cuantitativa | Afios y meses
del nacimiento de un individuo. | nacimiento del menor a la | Continua
fecha de la evaluacion.
Expresado en Aflos y meses
Sexo Proceso de combinacion vy | Caracteristicas biolégicas | Cualitativa | Hombre
mezcla de rasgos genético a | que definen mujer y hombre Nominal Mujer
menudo dando por resultado
la especializacién de
organismos en variedades
femenina y masculina.
Endoscopi | Técnica de exploraciéon visual | Visualizacién directa de los | Cualitativa | Nasolaringosco
a de una cavidad o conducto del | distintos 6rganos huecos y | Nominal pia
organismo. cavidades corporales con Laringoscopia
fines tanto  diagnésticos Broncoscopia
como terapéuticos. Panendoscopia
Diagnéstic | Acto de conocer la naturaleza | Hallazgos de las | Cualitativa | Malacia
0 de la enfermedad mediante la | caracteristicas visibles en la | Nominal Discinesia
endoscopic | observacion de datos | mucosa, pared y contenido Traqueoendobro
0s endoscopicos. que permiten establecer una nquitis
aproximacion sobre el origen Hipersecrecion
de la patologia respiratoria de moco
Supuracion
broncopulmonar
Compresién
extrinseca  de
via aérea
Otros
Traqueoen | Respuesta inflamatoria aguda | Cualitativa Nominal -Leve: Mucosa
dobronquiti | o crénica de la mucosa politbmica edematosa,
S traqueobronquial hiperémica,
exudativa en
casos agudos y
granular en

casos cronicos
-Moderada : Lo
anterior mas
placas
blanquecinas o
amarillentas que
cubren zonas de

mucosa
esfacelada ,
friable y
facilmente

sangrante con

hipersecrecion

de moco espesa
-Severa: Todo lo
anterior mas
zonas de
estrechez de la
luz bronquial por
edema mucoso
importante y




gran esfacelo

Alteracion
de la
segmentaci
6n

Alteracion en el proceso
normal de ramificacién en el
proceso embrionario del arbol
traqueobronquial entre las que
incluye presencia de bronquio
traqueal, bronquios
supernumerarios, pulmoén
accesorio

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente
Ausente

Compresié
n
extrinseca
de la via
aérea

Se le llama al hallazgo
endoscopico en el que se
evidencia disminucién de la luz
de una estructura de la via
aérea condicionado por una
fuerza de compresion externa
a la pared de la misma, la cual
puede ser pulsatil o fija.

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente
Ausente

Malacia de
la via
aérea

Reblandecimiento  congénito
de los cartilagos que
conforman la via aérea
superior y/o inferior por falta
de maduracion, pudiendo ser
ésta laringomalacia,
taqueomalacia o]
broncomalacia

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente
Ausente

Discinesia
traqueobro
nquial

Reblandecimiento

adquirido de las estructuras
que conforman la via aérea
inferior secundaria a
inflamacion

Cualitativa

Nominal
Dicotomica

Presente
Ausente

Sibilancias

Ruido adventicio musical con
duracion de 80 a 100 ms con
frecuencia entre 100 Hz y 1
KHz que traduce obstruccion
de la via aérea que se pueden
auscultar en cualquier
segmento  anatémico  del
campo pulmonar

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente

Ausente

Estridor

Ruido respiratorio musical, que
se presenta
predominantemente durante la
inspiracion, y que resulta del
flujo turbulento por una zona
de obstruccion parcial de la via
aérea.

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente

Ausente

Disfonia

Pérdida del timbre normal de
la voz debido a un trastorno
funcional u organico de la
laringe

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente

Ausente

Hemoptisis

Expulsion por la boca de
sangre proveniente del arbol
traqueobronquial o el pulmon.

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente

Ausente

Hipersecre
cion de
moco

Aumento del volumen del
moco presente en la via aérea,
conservando sus

Cualitativa

Nominal
dicotdmica

Presente

Ausente




caracteristicas reolégicas.

Supuracion | Tos aislada, productiva, con | Cualitativa Nominal Presente
broncopul presencia de esputo dicotémica
monar mucopurulento. Ausente
Atelectasia | Disminucién  del  volumen | Cualitativa Nominal Presente
pulmonar. Es causada por una dicotémica
obstruccion de las vias aéreas Ausente
o por presion en la parte
externa del pulmén. Es el
colapso de una parte o de
todo el pulmén la cual se
observa en radiografia.
Sospecha | Amplio espectro de anomalias | Cualitativa Nominal Presente
de o] malformaciones que dicotémica
Malformaci | suponen errores en la Ausente
6n embriogénesis de los 6rganos
Broncopul | que conforman la via aérea y
monar el parénquima pulmonar.
Via aérea | Incapacidad que tiene el | Cualitativa Nominal Presente
dificil médico para ventilar a un dicotémica
paciente con mascarilla, Ausente
intubacioén orotraqueal o]
ambas.
Extubacién | Necesidad de recolocar un | Cualitativa Nominal Presente
fallida tubo endotraqueal durante las dicotémica
primeras 48 horas posteriores Ausente
a la extubacion.
Neumopati | Signos o} sintomas | Cualitativa Nominal Presente
a cronica respiratorios de  evolucion dicotémica
continua por mas de 3 meses Ausente
o0 6 0 mas recurrencias en el
lapso de un ano, siempre y
cuando haya sido referido para
su estudio a nivel
especializado, precisamente
porque no ha sido posible
fundamentar el diagnéstico
Broncoaspi | Paso de contenido gastrico, | Cualitativa Nominal Presente
racion orofaringeo u otros dentro de dicotémica
recurrente | la laringe o el tracto Ausente
respiratorio bajo de manera
recurrente.
Sindrome Triada clinica de ronquido, voz | Cualitativa Nominal Presente
de nasal y respiracion oral como dicotémica
obstruccion | resultado de obstruccién en Ausente
de via | los érganos que componen la
aérea via aérea superior.
superior
Hipertrofia | Crecimiento excesivo del tejido | Cualitativa Nominal Presente
adenoidea | linfoepitelial adenoideo que dicotémica
produce  disminucién  del Ausente




Hipertrofia | Crecimiento excesivo del tejido | Cualitativa Nominal Presente
adenoidea | linfoepitelial adenoideo que dicotémica
produce disminucién del Ausente

calibre de la rinofaringe.

Hipertrofia | Crecimiento excesivo del tejido | Cualitativa Nominal Presente
amigdalina | linfoepitelial amigdalino que dicotémica
produce disminucién del Ausente

calibre de la orofaringe.

Estenosis Constriccion o estrechamiento | Cualitativa Nominal Esofagica
de un orificio o conducto

temporal Politdmica Subgldtica

Traaueal

CONSIDERACIONES ETICAS

Las Guias Internacionales para la investigacion Biomédica con Seres Humanos,
sefalan que los nifios considerados para este estudio son elegibles para participar

en investigacion biomédica en funcion a los riesgos y beneficios para ellos.
El articulo 17 en su fraccion |

del Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigacion para la
Salud y de acuerdo a los aspectos Eticos en la investigacién en Seres Humanos
este estudio se considera sin riesgo para los pacientes ya que la obtencion de la
informaciéon se realizara a través del expediente clinico, conservando la
confidencialidad del paciente y de manera retrospectiva. Por lo que no se solicitara

carta de Consentimiento Informado.
Plan de analisis estadistico:
Organizacion

Recursos humanos

Recursos materiales
PRESUPUESTO

Para este protocolo no se cuenta con financiamiento, los gastos que surjan del

mismo seran solventados por el equipo participante.




Recursos

Recursos Humanos.
Investigador: Dra. Lourdes Mascarefas Martinez

Actividad asignada: Revision bibliografica, elaboracion del protocolo de
investigacion, obtencién de la informacién, procesamiento y analisis de datos,

elaboracién del informe técnico final, divulgacion de los resultados.
Numero de horas por semana: 7 horas
Investigador responsable: Dr. Francisco Cuevas Schacht

Actividad asignada: Revision bibliografica, revision del protocolo,

procesamiento y analisis de datos.

Recursos materiales

No se requieren recursos materiales para la elaboracion del protocolo.



HOJA DE RECOLECCION DE DATOS
“HALLAZGOS ENDOSCOPICOS EN PACIENTES PEDIATRICOS CON SINDROME DE DOWN

ATENDIDOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA DEL ANO 2004 A 2014”

Registro:
Edad: Sexo:
Fecha:

Datos clinicos e indicacion endoscoépica
Por evaluacion persistente o recidivante

¢, El paciente presentaba estridor? Si__ No
¢, El paciente presentaba sibilancias? Si__ No
¢, El paciente presentaba disfonia? Si__ No
¢, El paciente presenta hemoptisis? Si__ No

¢ El paciente presentaba hipersecrecién de moco y/o supuracion broncopulmonar? Si
No
Por anomalias o cambios radiolégicos persistentes

Atelectasia Si_ No_

Sospecha de malformaciones broncopulmonares Si_ No_
Para evaluar la via aérea en caso de:

Via aérea Dificil: Si No

Extubacion fallida: Si No_

Otros:

Como parte integral en el estudio de pacientes con:

Neumopatia crénica: Si No
Broncoaspiracion recurrente: Si No
Sindrome obstructivo de la via aérea superior: Si No

Otras indicaciones:

Estudio Realizado:

Nasolaringoscopia: Si No
Broncoscopia: Si No
Panendoscopia: Si No

Hallazgos endoscoépicos
NASOLARINGOSCOPIA:

Alteraciones anatémicas nasales: Si No Cual

Hipertrofia adenoidea: Si No__ Porcentaje

Hipertrofia amigdalina: Si No

Otros:

BRONCOSCOPIA:

¢ Presenta alteracion anatémica: Si_ No_

¢ Presenta estenosis de la via aérea?

¢ Presenta alteracion en la segmentacion pulmonar? Si_ No_

Cual?

¢ Presenta malacia de via aérea ? Si_ No_

Localizacién
¢, Presento traqueo endobronquitis? Si No Grado




¢, Presenté compresion extrinseca de via aérea? Si No
Localizacion
¢, Presenta discinesia traqueo bronquial? Si No

¢, Presento hipersecrecion de moco/supuracién broncopulmonar?
Otros:

ANALISIS PATOLOGICO:

Lavado bronquioalveolar: Si No Resultado:

Cepillado bronquial: Si No Resultado:

Biopsia: Si No Resultado:




Resultados:

Durante el 01 de enero de 2010 al 31 de diciembre del 2014 se realizaron en
el area de Endoscopia del Servicio de Neumologia y Cirugia de Térax del
Instituto Nacional de Pediatria 59 procedimientos endoscépicos respiratorios
a 48 pacientes con diagnéstico de Sindrome de Down en 50 tiempos
anestésicos, de los procedimientos efectuados fueron 12 Nasolaringoscopias

y 47 Broncoscopias.

El promedio de edad en los pacientes atendidos fue de 4.06 afos. Se
atendieron 22 pacientes del sexo femenino (45.83%) y 26 pacientes del sexo
masculino (54.17%). (Grafico 1)

M Femenino

O Masculino

Grafico 1. Distribucion de los pacientes estudiados por Género.

Las indicaciones del estudio endoscépico en orden de frecuencia son las
siguientes (Grafico 2): Sospecha de Broncoaspiracion recurrente: 29 (58%),
Neumopatia crénica: 18 (36%), Sindrome de obstruccidn de via aérea
superior: 11 (22%), Estridor: 7 (14%), Atelectasia persistente: 6 (12%)
Sibilancias: 5 (10%), Supuracion broncopulmonar: 2 (6%), Extubacion fallida:
3 (6%), Sospecha de malformaciones de la via aérea: 1 (2%), via aérea

dificil: 1 (2%), y una serie de indicaciones englobadas en otras: 7 (14%),



dentro de las cuales incluyen: Sospecha de aspiracion de cuerpo extrafio,
Absceso pulmonar, Alveolitis alérgica extinseca, Sospecha de Neumonia
lipoidea, Antecedente de hernia diafragmatica, Aspergilosis vs Tuberculosis,
Deficiencia de IgE. No existieron en nuestra serie casos de Disfonia ni
Hemoptisis dentro de las indicaciones reportadas destacando que la mayoria
de los pacientes contaba con mas de una indicacion: 14 pacientes con

indicacion unica: (28%), 36 pacientes con indicaciones multiples: (72%).
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Grafico 2: Indicaciones de la realizacion del estudio endoscoépico.

Se realizaron 12 Nasolaringoscopias, encontrandose alteraciones
anatémicas nasales en 3 pacientes (25%), siendo estas Hipertrofia de
cornetes ademas de alteraciones en la mucosa (datos de rinitis) en 1
paciente (8.33%); en 7 de los pacientes evaluados (58.33%) se diagnostico
hipertrofia de adenoides, y en 4 pacientes (33.33%) hipertrofia amigdalina. En
3 pacientes (25%) se diagnosticaron otras alteraciones: 1) Laringomalacia y
quiste en la cisura interaritenoidea, 2) Laringomalacia y laxitud de tejidos
blandos, 3) Paladar flacido. (Grafico 3). 2 Nasolaringoscopias (16.66%)

fueron reportadas como normales.
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Grafico 3. Hallazgos anormales en la Nasolaringoscopia de los pacientes con

Sindrome de Down evaluados.

Se realizaron 47 Broncoscopias, reportandose 3 estudios como normales
(6.38%) y 44 anormales (93.62%) encontrando las siguientes anormalidades:
(Grafico 4)

Nota: Se describe la alteracidon general dividida en: Alteraciones de la
mucosa, Alteraciones anatomicas, Estenosis de la via aérea, Malacia,
Tragueoendobronquitis, Compresion extrinseca, Discinecia traqueobronqual,
Alteraciones en la producciéon de moco, tomando el porcentaje del total de
casos (n=47), y se denotan las alteraciones especificas subdividiendo el
100% comprendido por la alteracion general entre los diagndsticos

especificos.

* Alteraciones en la mucosa: 7 (14.89%), de los cuales se encontraban
los siguientes hallazgos: Atrofia de la mucosa: 2 (28.52%); Ulcera
subgldética: 3 (42.88%); Membrana subgldtica: 1 (14.30%), Banda
fibrotica: 1. (14.30%).

* Alteraciones anatomicas: 13 (39.39%) Hendidura laringea: 1 (2.12%).
Alteraciones en la segmentacion: 12 (25.53%), de los cuales se
dividen en: Bronquio traqueal: 10 (83.34% de las alteraciones en la

segmentacion y 21.27% del total de los pacientes evaluados),



Alteraciones en la segmentacion del Bronquio principal derecho: 1,
Alteraciones en la segmentacion del I6bulo medio: 1 (8.33% de las
alteraciones de la segmentacion respectivamente)

* Estenosis de la via aérea 6 (12.77%), de los cuales: Estenosis
subgldtica: 5 (83.33%), Estenosis traqueal: 1 (16.67%).

* Malacia: Laringomalacia 1 (2.12%)

* Traqueoendobronquitis: 22 (46.81%), dividiéndose a su vez en: Leve:
19 (86.36%), Moderada: 2 (9.09%), Severa: 1 (4.55%).

* Compresion extrinseca: No se encontraron casos dentro de la serie
evaluada.

* Discinecia traqueobronquial: 5 (10.64%).

e Alteraciones en Ila produccion de moco (Hipersecrecién de
moco/Supuracién broncopulmonar) 33 (70.21%), dividiendose a su vez
en: Hipersecrecion de moco: 24 (72.73%), Supuracion

broncopulmonar: 9 (27.27%).
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Grafico 4. Anormalidades broncoscépicas encontradas en los pacientes con

Sindrome de Down.

Se tomaron 33 Lavados bronquioalveolares correspondientes al 70.21%
de los pacientes, con los siguientes hallazgos (n=33): Normal: 9 (27.27%),
No valorable: 5 (15.15), Anormal: 19 (57.58%) (Grafico 5); De los



resultados anormales destacan los siguientes diagndsticos endoscopicos:
Inflamacion: 14 (73.78%), de la cual era Aguda en 10 casos (71.43%) y
cronica en 4 casos (28.57%). Se reportaron Lipofagos en 14 pacientes
(73.68%), Hemosiderofagos en 4 pacientes (21.05%), Eosinofilia en 2
pacientes y exudado polimorfonuclear el 2 pacientes: (10.53%
respectivamente) (Grafico 6) Se tomaron 2 cepillados bronquiales
correspondientes al 4.26% de los pacientes, de los cuales 1 se reportd sin
alteraciones (50%) y 1 con alteraciones inflamatorias minimas (50%). A 2
pacientes se les tomo biopsia de mucosa (4.26%), reportando en uno

cambios reactivos leves inespecificos y en otro exudado fibrinopurulento.

" Normal

¥ No valorable

Anormal

Grafico 5. Resultados del Lavado bronquioalveolar practicado a 33

pacientes.



Grafico 6. Diagndsticos histopatoldgicos en Lavado Bronquioalveolar.



Discusion:

Durante el tiempo de evaluacion del estudio se realizaron procedimientos
endoscopicos a 48 pacientes con Sindrome de Down en 50 tiempos
anestéstésicos, existiendo un paciente con realizacion de 3 estudios
endoscopicos en 5 afios con diferentes indicaciones. El promedio de edad fue
de 4.06 anos sin diferencia significativa entre el género masculino y

femenino.

Los pacientes con Sindrome de Down por las razones anatémicas,
funcionales e inmunolégicas previamente descritas tienen mayor morbilidad y
mortalidad respiratoria, por lo que en un centro hospitalario de tercer nivel
como el instituto Nacional de Pediatria el manejo multidisciplinario de los
pacientes incluye evaluacion por Servicios interconsultantes coordinado por
la Clinica Down, por lo que en el servicio de Neumologia y cirugia de Tdorax
son recibidos para valoracion. En 48 pacientes se consideré después del
abordaje inicial la necesidad de evaluacién endoscépica de la via aérea. Las
indicaciones del procedimiento endoscopico pueden ser unicas o multiples y
se dividen en presencia de signos y sintomas persistentes o recidivantes,
anomalias o cambios radioldgicos persistentes, evaluacion de la via aérea en
caso de via aérea dificil o extubacion fallida o como parte integral del estudio
de pacientes con neumopatia crénica, broncoaspiracion recurrente o
sindrome obstructivo de la via aérea superior, siendo este ultimo grupo en
nuestro estudio las indicaciones mas comunes. La neumopatia crénica se
define como: Signos o sintomas respiratorios de evolucion continua por mas
de 3 meses 0 6 0 mas recurrencias en el lapso de un ano, siempre y cuando
haya sido referido para su estudio a nivel especializado, precisamente porque
no ha sido posible fundamentar el diagndstico, La broncoaspiracion
recurrente es el paso de contenido gastrico, orofaringeo u otros dentro de la
laringe o el tracto respiratorio bajo de manera recurrente, se sospecha por la
persistencia de sintomas respiratorios asociado a sintomas gastrointestinales
que sugieran el paso de contenido a la via aérea. El sindrome de Obstruccién
de la via aérea superior se define como la triada clinica de ronquido, voz

nasal y respiracion oral como resultado de obstruccion en los 6rganos que



componen la via aérea superior. Estos tres diagndsticos dominaron las

indicaciones de estudio endoscépico como se muestra en el Grafico 2.

En relacibn a la evaluacion endoscépica de la via aérea superior
encontramos la mayoria de los estudios anormales, siendo la principal
alteracion el crecimiento adenoideo seguido por la hipertrofia amigdalina,
dichas alteraciones aunadas a las caracteristicas anatomicas craneofaciales
de los pacientes con Sindrome de Down se asocian a Sindrome de
Obstruccion de la via aérea superior y a Sindrome de Apnea Obstructiva del

Sueno.

Se evaluaron 11 pacientes con Sindrome Obstructivo de la via aérea
superior, de los cuales a 1 (9.10%) se le realizd solo evaluacién endoscopica
de via aérea superior con Nasolaringoscopia y 4 (36.36) se sometieron a
Broncoscopia y en 6 (54.54%) fue valorada de manera conjunta la totalidad

de la via aérea con realizacion de Nasolaringobroncoscopia.

Se realizaron 47 Broncoscopias, de las cuales solo 3 fueron reportadas como
normales. (Tabla 1) La anormalidad mas frecuente consistié en alteraciones
en la produccién de moco, principalmente hipersecrecion de moco seguido
por Supuracién broncopulmonar que en la mayoria de los casos era

generalizada.

Diagnéstico endoscdépico Casos Porcentaje

Alteraciones en la mucosa 7 14.89%
Atrofia de la mucosa (2)
Ulcera Subglética (3)
Membrana Subglética (1)
Banda fibrética (1)

Alteraciones anatdomicas 13 39.39%
Hendidura Laringea (1)
Bronquio traqueal (10)
Alteraciones de la segmentacién del BPD. (1)
Alteraciones de la segmentacién del LM (1).

Estenosis de la via aérea 6 12.77%
Estenosis subglotica (5)
Estenosis Traqueal (1)

Malacia (Laringomalacia) 1 2.12%
Traqueoendobronquitis 22 46.80%
Leve (19)
Moderada (2)
Severa (1)

Compresidn extrinseca 0 0%




Discinecia traqueobronquial 5 10.64%

Alteraciones en la produccidon de moco 35 70.21%
Hipersecrecion de moco (24)
Supuracion broncopulmonar (11)

Normal 3 6.38%

Tabla 1. Hallazgos en Broncoscopia en pacientes con Sindrome de Down.

El segundo grupo de anormalidades en orden de frecuencia corresponde a
Traqueoendobronquitis, principalmente Leve, dato que correlaciona con las
alteraciones en la produccion de moco debido a que la mucosa inflamada
presenta hipersecrecion de moco como mecanismo de respuesta al proceso

inflamatorio.

Existieron ademas anormalidades anatémicas, principalmente alteraciones
en la segmentacién pulmonar, predominantemente Bronquio Traqueal en un
21.27% de los casos evaluados, lo que correlaciona con la casuistica
internacional en donde el bronquio traqueal se presenta en un 2% en la
poblacién general y es 10 veces mas frecuente en los pacientes con
Sindrome de Down, teniendo en 2 casos asociado atelectasias de repeticion
(Se evaluaron 6 pacientes con atelectasia repetitiva, con una asociacion entre
la misma y bronquio traqueal en este estudio del 33.33%). Se presentd

ademas un caso de hendidura Laringea.

Se reportaron 6 casos de estenosis de la via aérea, predominantemente en la
region subgldtica y en 1 caso en Traquea. Este dato también correlaciona con
la literatura internacional que documenta mayor incidencia de estenosis de la
via aérea en pacientes con Sindrome de Down, debido a caracteristicas
anatoémicas y ademas a riesgo de enfermedad grave que ponga en peligro la
vida y amerite intubacién endotraqueal. En el 71.4% de los pacientes cuyo
sintoma cardinal fue estridor existieron alteraciones en la regién subglética o
traqueal, destacando las estenosis de diverso grado, ulcera subglética o

membrana subglética.

Se reportaron tres casos de Laringomalacia, uno diagnosticado por
broncoscopia y dos por Nasolaringoscopia, ademas de 5 casos de discinesia

traqueobronquial, que denotan la mayor incidencia de trastornos en la




movilidad de la via aérea ya sea congénitos o adquiridos, y de este ultimo
grupo cabe mencionar que se correlacion6 en todos los casos con

traqueoendbronquitis.

Al 70% de los pacientes a los cuales se les realizd broncoscopia se le tomé
lavado bronquioalveolar (LBA), Encontrandose normal en un 27.27% de los
casos, siendo no valorable en un 15.15% y anormal en un 57.58%, las
anormalidades se describen en la Tabla 2, siendo la mas frecuente la
inflamacion a la par de la presencia de lipéfagos positivos. Se realizé una
comparacién de los lavados bronquioalveolares en el subgrupo de pacientes
cuya indicacién de la broncoscopia fue la sospecha de broncoaspiracion
recurrente y es de destacarse que existieron menos LBA normales (25% vs
27.27%), ademas de mayor porcentaje de Lipdéfagos que en la totalidad de
los pacientes (85.71% vs 73.68%) demostrando que la correlacion de Clinica,
Broncoscopia y Histopatologia es una herramienta indispensable para el
médico Neumodlogo para establecer diagnosticos certeros y dar manejo
apropiado.

Pacientes con
sospecha de

Total de pacientes Broncoaspiracion
Diagnéstico
Patolégico (n=33) (n=10)
Normal 27.27 25.00
No valorable 15.15 16.67
Anormal 57.58 58.33
Inflamacidén 73.68 64.29
Lipéfagos 73.68 85.71
Hemosideréfagos 21.05 28.57
Eosindfilos 10.53 14.29
Exudado
polimorfonuclear 10.53 8.33

Los pacientes con Sindrome de Down tienen multiples factores que favorecen
patologia respiratoria, principalmente alteraciones anatémicas, funcionales e
inmunoldgicas que los predisponen a mayor morbimortalidad. La evaluacion
por un grupo interdisciplinario que incluya especialistas en la via respiratoria
como son los Neumodlogos y Otorrinolaringdlogos es fundamental para el

abordaje apropiado utilizando herramientas seleccionadas en orden de menor



a mayor riesgo, invasion y costo para establecer un diagndstico adecuado
que lleve a manejo apropiado y disminucion de la sintomatologia y el riesgo
de enfermedad y muerte. La endoscopia respiratoria es una herramienta util
en la evaluacibn de estos pacientes siendo multiples y variadas las
indicaciones para su realizacién, brindando informacién invaluable apoyada
con la toma de muestras para analisis histopatolégico en los casos

necesarios que complementa la evaluacion clinica, funcional y radiologica.



Conclusiones:

* Las indicaciones de la evaluacién endoscopica de la via aérea en los
pacientes con Sindrome de Down son multiples y variadas siendo las
mas comunes: Sospecha de broncoaspiracion recurrente, Neumopatia
cronica y Sindrome obstructivo de la via aérea superior.

* Los pacientes con Sindrome de Down presentan anormalidades en la
exploracion de la via aérea superior como Hipertrofia adenoidea,
hipertrofia amigdalina y Laringomalacia.

e Las anormalidades mas comunes en la broncoscopia son las
alteraciones en la produccion de moco, predominantemente
hipersecrecion de moco, seguido por traqueoendobronquitis de
diversos grados, principalmente leve.

* Los pacientes con Sindrome de Down presentan mas alteraciones
anatémicas que la poblacion general destacando un alto porcentaje de
Bronquio traqueal como la anormalidad de la segmentacion mas
frecuente. Ademas presentan mayor frecuencia de estenosis
subglética o traqueal.

* El lavado bronquioalveolar es una herramienta util como complemento
de la valoracién endoscopica, las alteraciones mas frecuentes en los
pacientes con Sindrome de Down son la presencia de lip6fagos y los

datos de inflamacion.
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