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Resumen:

Las enfermedades intersticiales pulmonares en la edad pediatrica (chILD),
constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades. La frecuencia relativa de
estos trastornos es diferente a lo reportado en los adultos y se han descrito formas

' La clasificacion en chILD ha

unicas observadas en lactantes y escolares
experimentado importantes cambios con la finalidad de definir con mayor precision
procesos Unicos de la entidad pediatrica 3. El Instituto Nacional de Enfermedades
Respiratorias (INER) es centro de referencia en el estudio de estas enfermedades
en el paciente pediatrico, sin embargo, no existen trabajos previos que reporten la
experiencia en esta poblacion.

El Objetivo general fue conocer las caracteristicas clinicas de pacientes pediatricos
ingresados con diagnéstico de chlLD en un periodo de 10 afios. A través de un
estudio observacional y retrospectivo. Por lo que se revisaron los expedientes de
pacientes con diagnéstico chILD al ingreso, se registraron y analizaron los datos
clinicos, de imagen y morfologia. Resultados: Se documentaron 9 pacientes con
chiLD, con relacion hombre-mujer fue 3.5: 1, tiempo medio de padecimiento
respiratorio de 5.5+4.6 meses al momento de su ingreso. Los sintomas mas
importantes fueron: tos (100%), disnea (88%) taquipnea (88%) estertores
crepitantes (77%), sibilancias (22%), saturacién por debajo del 90% al aire
ambiente (100%). Se reportaron 4 fallecimientos lo que corresponde a una
mortalidad de 44%, siendo este grupo los de menor edad, mayor tiempo de
evolucion y saturaciones medias al aire ambiente 80%+6.7 e hipoxemia grave. El
diagnéstico histolégico reportado fue: Alveolitis criptogénica 11%, Neumopatia por
aspiracion 22%, Proteinosis Alveolar 11% Neumonitis intersticial pos infecciosa
11%, Neumopatia Intersticial Inespecifica 11%, Sarcoidosis 11%, Neumonitis
intersticial linfocitica 22%. Por lo que concluimos que la enfermedad pulmonar
intersticial cronica en nifios en el INER, es una enfermedad infrecuente, afecta
principalmente a los menores de 4 afos, con una alta mortalidad. Por lo cual es
importante formar grupos de trabajo multidisciplinarios para el diagnéstico de la
chILD.



Introduccion:

La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en lactantes y escolares representa un
grupo heterogéneo de desordenes respiratorios que primordialmente son crénicos y
asociados a una alta morbilidad y mortalidad (cerca del 15%) . Hasta la fecha la
descripcion de la EPI en pediatria se ha basado en informes de casos y series
pequenas, lo que complica el diagnéstico preciso, la evaluacion de la prevalencia y
el tratamiento definitivo de la misma . La EPI representa multiples entidades que
cursan con cambios inflamatorios y fibréticos en grados variables de afeccion difusa
en el parénquima pulmonar, estas entidades se pueden presentar con rasgos
clinicos especificos asociados a los hallazgos detectados en la tomografia del térax
y patron restrictivo en las pruebas de funcién pulmonar (especialmente en los
nifios mayores) y/o alteracién en el intercambio de gases®.

En la actualidad existen diferentes enfoques en relacién a la clasificacion de la EPI,
los cuales se han dado sobre la base de la investigacion clinica, estudios

¢ Sin embargo, estos esquemas de

radiolégicos y los hallazgos histopatologicos
clasificacion utilizados para el paciente adulto no son satisfactorios para su
utilizacion en la poblacion pediatrica, debido a que en estos casos llegan a
considerarse como parte de la EPI un amplio espectro de enfermedades que tienen
un curso clinico mas variable ’. Ademas, algunas formas sélo se observan en nifios
menores de 2 afios ®.

Aunque hay causas conocidas de EPI en pediatria, las cuales incluyen infeccion,
exposicion ambiental, enfermedad colageno vascular y enfermedad metabdlica, en
la literatura cada vez es mas frecuente encontrar reportes de desordenes
pulmonares idiopaticos que son distintos en los infantes y nifios pequerios. Estos

9-11

incluyen neumonitis crénica de la infancia (NCI) , glucogenosis pulmonar

12,13
)

intersticial (también llamada neumonitis intersticial celular infantil y taquipnea

persistente de la infancia asociados con hiperplasia de las células neuroendocrinas
14

El reconocimiento de estos trastornos unicos se ha visto obstaculizado por la falta
de una terminologia uniforme y a la sobreposicion de nombres para describir

entidades con implicaciones pronosticas diferentes .



Las diferentes EPI en la edad pediatrica comprenden un amplio espectro de
trastornos que incluye entidades y diferentes patrones histolégicos de los descritos
por la literatura en adultos, particularmente en los nifios menores de dos afios, por
lo que en 2004 Langston and Dishop > propusieron un esquema de clasificacion
que refleja la diversidad morfoldgica y etiolégica de la EPI en esta edad. Por lo que
existe como propuesta de clasificacién para este grupo de entidades el separar las
que presentan afeccion pulmonar primaria y las enfermedades sistémicas
asociadas a involucro pulmonar * '°.

El termino “Enfermedad Pulmonar Intersticial” ha sido usado como sindénimo de la
enfermedad pulmonar difusa en pediatria debido a la similitud entre sus
caracteristicas clinicas, radiologicas, funcionales y morfologicas, por lo que es de
mayor utilidad usar el termino “el sindrome chILD” ( por sus siglas en ingles

children’s interstitial lung disease) °.

La chILD es una entidad rara, y muestra
diferencias relacionadas a la edad, en nifios de 0 a 2 afios, se clasifica en
desordenes difusos del desarrollo, anormalidades en el crecimiento reflejadas en
deficiencia de la alveolizacidon, especificos de etiologia no definida (glucogénesis
intersticial pulmonar, hiperplasia de células neuroendocrinas de la infancia), por
alteracion en el surfactante, asociados al huésped con inmunocompetencia e
inmunocomprometido, asociados a enfermedades sistémicas, y aquellos
enmascarados como chILD [Tabla 1]. Por otro lado, en aquellos nifios mayores (2
a 16 anos) la clasificacion es aun menos elaborada, agrupandose estos trastornos
en aquellos mediados en forma inmunoldgica con frecuencia enfermedades de
indole sistémico, enfermedades infecciosas o post infecciosas, en donde estas
ultimas son las mas comunes, sin embargo, existe una gran cantidad de
condiciones genéticas poco usuales las cuales pueden ademas manifestarse en la
vida adulta, tomando en cuenta que estas entidades pueden tener apariencias

histoldgicas diferentes lo cual va relacionado a la edad de presentacién ' [Tabla 2].



Justificacion:

En los nifios la chiILD es un término que agrupa a un grupo heterogéneo de
enfermedad pulmonar difusa poco comtn con morbilidad variable '®. Debido a que
esta entidad es poco frecuente, en estudios sobre la misma se ha reportado que la
prevalencia en pediatria ha sido estimada en 3.6 / 1 000 000 de habitantes en un
estudio en el Reino Unido e Irlanda ?, y con incidencia de 1.32 / 1 000 000 de

' La chILD tiene diferencias

habitantes en un estudio reciente en Alemania
significativas respecto a la enfermedad en los adultos, principalmente en su
etiologia, evolucion y prondstico, en donde sus manifestaciones clinicas son
inespecificas, por lo que se requieren protocolos diagnosticos estrictos y a la fecha
no existen ensayos clinicos a nivel mundial consensados para el diagnostico y
tratamiento de la misma.

Debido a que en México la Neumologia Pediatrica es una subespecialidad en el
haber neumoldgico de reciente formacion académica universitaria y dado que la
chILD son entidades poco frecuentes y conocidas, incluso el estudio inicial por los
grupos de trabajo multidisciplinario a nivel Internacional se basan en la experiencia
obtenida en la poblacion adulta, por lo cual es necesario conocer y caracterizar
mejor este grupo de entidades en el area pediatrica.

Por lo anterior y tomando en cuenta que nuestro Instituto es un centro de referencia
para la EPI en adultos, surge la contraparte de iniciar el reconocimiento de este tipo
de afeccion pulmonar especifica en la poblaciéon pediatrica para conocer sus
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas en los pacientes en este grupo de edad
con la finalidad de mejores diagndsticos y ser pioneros en normar guias para
formar grupos en nuestro pais para trabajos multidisciplinarios que nos permitan

ampliar el conocimiento de las diferentes chlLD.



Objetivo Principal:
Describir la experiencia de las neumopatias intersticiales en nifios en un periodo de
10 afios en el servicio de Neumologia Pediatrica del Instituto Nacional de

Enfermedades Respiratorias.

Metodologia:
Diseino del Estudio:

Retrospectivo, Observacional, Descriptivo.

Universo de Trabajo:

Servicio de Neumologia Pediatrica INER

Pacientes de nuestro Instituto con expediente y diagnostico de enfermedad
pulmonar intersticial que se atendieron en el Servicio de Neumologia Pediatrica del
INER, que contaran con reporte de biopsia pulmonar del servicio de Patologia del
INER en el periodo de julio 2001 a julio 2011.

Criterios de Inclusion:

Nifios menores de 15 afios.

Cualquier género.

Con diagnéstico de neumopatia intersticial a su ingreso atendidos en el Servicio de
Neumologia Pediatrica en el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias de
Junio 2001 a Junio 2011.

Pacientes con abordaje completo para su diagndstico contando con biopsia

pulmonar.

Criterios de Eliminacion:
Expedientes que no contengan la informacion del cuadro clinico,
Diagnostico de neumopatia intersticial que a la revision del expediente se tratara de

una entidad patoldgica distinta.

Criterios de Exclusion:

Expedientes incompletos.
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Material y Métodos:

Estudio comprendido de julio de 2001 a Julio de 2011 en pacientes pediatricos
menores de 15 afos ingresados al servicio de neumologia pediatrica del Instituto
Nacional de Enfermedades Respiratorias con diagndstico de neumopatia intersticial.
Se contd con el apoyo del servicio de Patologia del INER para revisar su archivo
que constd de 77 libros de reportes de biopsias, para encontrar nuestra poblacion
estudio, facilitindonos el material de biopsias y el servicio de Morfologia revisé
nuevamente el material de biopsias para corroborar los hallazgos histopatoldgicos
por médico patdlogo especialista en enfermedades intersticiales del pulmon.

Se revisdé de manera sistematica el expediente de los pacientes detectados para
obtener los datos demograficos, datos clinicos, de laboratorio, pruebas respiratorias
y estudios radiologicos al ingreso al servicio, se corrobor6 el diagnéstico final y el
tratamiento indicado al termino de la hospitalizacion.

Se realizaron llamadas telefénicas para corroborar si el paciente se encontraba con

vida o en caso contrario la fecha de defuncion.

Tamaino de la Muestra:
No realizamos calculo de tamafio de muestra dado que se trata de un estudio
observacional y se incluyeron todos los pacientes en forma consecutiva que

cumplieron con los criterios de seleccion.

Plan de Analisis:

El procesamiento de datos y analisis de resultados se efectu6 a través de SPSS
version 17.

Se calcularon medidas de tendencia central y dispersion. Promedio y Desviacion

Estandar. (valores minimos y maximos).

11



Consideraciones Eticas
El conocimiento de los detalles de identidad de los pacientes quedd restringido a

los investigadores locales.

Los datos fueron codificados antes de entrar en las bases de datos.

Se respetd la confidencialidad de los pacientes.

Se cuenta con la aprobacién del Comité de Bioética en investigacion del INER con

cbdigo asignado por el mismo: C 22-11.

12



Resultados:

Se incluyeron 31 pacientes con diagndstico de Neumopatia Intersticial en estudio a
su ingreso hospitalario a nuestro Instituto.

Sin embargo se eliminaron 21 pacientes ya que dentro del abordaje diagndstico 7
tuvieron diagndstico final de asma, 4 de discinesia ciliar, 6 de fibrosis quistica y 4
de displasia broncopulmonar representando 67.7% el grupo de pacientes que fue
descartado[Diagrama 17]. Se decidié entonces incluir pacientes que tuvieran como
diagnéstico de certeza biopsia pulmonar por lo que se excluyo por ultimo un
paciente, quedando con wuna poblacion total de estudio de 9 pacientes
representando el 29% de nuestra poblacién, de los cuales 2 fueron del género
femenino (22.2%) y 7 del género masculino (77.7%). La relacion hombre-mujer fue
3.5: 1[Grafico 1].

El 100% de los pacientes se clasificaron como de medio socio econdmico bajo. La
edad mediana al momento del internamiento fue de 4.3 + 4.7 afios [Grafico 2].

Los sintomas mas frecuentes al momento del ingreso hospitalario fueron: tos
(100%), disnea (88%) taquipnea (88%) estertores crepitantes (77%), sibilancias
(22%), el 100% ingreso con saturacion por debajo del 90% al aire ambiente
[Grafico 3]. Con tiempo medio de padecimiento actual fue de 5.5 + 4.6 meses al
momento de su ingreso hospitalario [Tabla 3]. Presentando como co-morbilidades:
Antecedentes de bronquiolitis 44%, enfermedad por reflujo gastroesofagico 44%,

neumonia 54%, paralisis cerebral infantil 11% y asma 11% [Tabla 4].

La radiografia de térax mostré principalmente patrén reticular en un 66%, en las
tomografias computadas de térax los patrones observados fueron: vidrio despulido
44%, reticular 30%, reticulonodular 33 % y nodular 22%.

Se realizé biopsia pulmonar a nuestros 9 pacientes reportando diagndsticos
diversos: Alveolitis criptogénica 11%, Neumopatia por aspiracion 22%, Proteinosis
Alveolar 11% Post infecciosa (coccidioidomicosis) 11%, Neumopatia Intersticial

Inespecifica 11%, Sarcoidosis 11%, Neumonitis intersticial linfocitica 22% [Tabla 5].
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El tiempo de hospitalizacion para concluir el protocolo de estudio con la biopsia
pulmonar quirargica fue de 21 + 14 dias

El tratamiento establecido de acuerdo al diagnostico fue: pulsos de
metilprednisolona a dosis 30mg/k/d por tres dias 33%, prednisona a dosis
1mg/k/dia 44%, prednisona + antibiotico 22%.

No hubo diferencia significativa en el grupo manejado con metilprednisolona en
pulsos a los tratados con prednisona. A su egreso el 77% fueron manejados con
prednisona por tiempo medio de 6 £ 3 meses.

Se hicieron llamadas telefonicas corroborandose asi de manera verbal 4
fallecimientos lo que corresponde a una mortalidad del 44%. Comparando al grupo
de pacientes vivos con los fallecidos la edad media en el primer grupo fue de 5.6 +
2.1anos vs 2 + 0.8 anos, el tiempo de padecimiento actual en el grupo que fallecio
fue mayor siendo de 6.5 + 2.5 meses vs 4.8 + 1.8 meses, de estos, todos
presentaron a su ingreso saturaciones medias al aire ambiente 80 + 6.7% en los
pacientes que contaban con gasometria a su ingreso presentaron hipoxemia grave,

taquicardia y taquipnea (>p95).

14



Discusion:

En nuestro estudio al tratarse de una descripcion de serie de casos no es posible
reportar incidencia ni prevalencia como lo reportado en la literatura mundial. A
pesar de que el INER es el principal centro de referencia de nifos con
enfermedades pulmonares, el numero de casos con chlLD que se documentaron es
bajo, esto puede explicarse por un problema de sub-diagnéstico en unidades de
salud periféricas.

Con relacion a la distribucion por género, nuestros resultados duplicaron la relacion
presentada en 2002 por Dinwiddle *, donde se reporta una relacién hombre: mujer
de 1.7:1, mientras que en nuestra poblacion la relacion hombre:mujer fue 3.5:1.
Barbato y colaboradores '® en un estudio multicéntrico encontraron que predominé
el género masculino con 64% de los casos y una mediana de edad al diagndstico
de 3.8 anos. Estos datos se presentan de manera similar en nuestro reporte con
una frecuencia de 77% de casos en el sexo masculino y una mediana de 4.3 anos.
En nuestro estudio el grupo mas frecuentemente afectado fue el de los nifios
menores de 4 anos, situacion muy similar a lo reportado en el estudio del 2002
realizado en Reino Unido e Irlanda *, sin embargo el diagndstico en estos paises
fue mas temprano ya que el grupo de menores de 1 afio involucré al 76.1% de los
casos, lo que indirectamente podria indicar un retraso en el diagndstico en nuestro
medio. Este retardo podria deberse a los recursos diagndsticos ya que en el
estudio multicéntrico del afio 2000 realizado en paises europeos y no europeos
miembros de la Sociedad Europea Respiratoria (ERS) encontraron una edad media
de 6.5 afios al diagnéstico (rango 0.75 a 17.8 afios) ' y en los reportes recientes ya
se contemplan las alteraciones del surfactante por causas genéticas ', que

clinicamente se manifiestan desde los primeros meses de vida.

Como se pudo observar los sintomas que predominaron en nuestros pacientes
fueron la taquipnea, tos, disnea, estertores, y sibilancias, con porcentajes mayores

a lo reportado por Clement y colaboradores °

probablemente por ser nuestra
institucién un centro de referencia y haberse diagnosticado en etapa mas tardia la
enfermedad, puesto que estos investigadores europeos reportan un menor

porcentaje de niflos con taquipnea, cianosis y estertores, sin embargo reportan un
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numero mas elevado de acropaquias. Lo que confirma que los sintomas son muy
inespecificos y se requiere sospechar la enfermedad para un diagnéstico temprano.
En el estudio de la ERS referido anteriormente se menciona que solo en el 3.8% de
los pacientes se logré el diagnéstico utilizando exclusivamente herramientas no
invasivas como historia clinica, exploracion fisica, pruebas de funcién pulmonar y
tomografia computada de alta resolucion; sin embargo al ampliar los estudios
diagnésticos incluyendo el lavado bronquioloalveolar, el diagndstico se alcanzé en
el 21.3% de los pacientes. Al utilizar técnicas invasivas incluyendo la biopsia
pulmonar quirurgica, el porcentaje de diagnostico subié a 26.7% de los pacientes.
Asimismo se identificaron enfermedades asociadas en un 38.9% de los casos,
siendo las causas mas frecuentes la alveolitos alérgica y los sindromes de
aspiracion.

Lo que concuerda con la frecuencia de estudios diagndsticos utilizados en nuestro
medio, siendo las herramientas no invasivas las mas importantes para sospechar el
sindrome de enfermedad pulmonar intersticial en nifios, pero es evidente que no
son suficientes para establecer un diagnoéstico de certeza, por lo que en este grupo
existe la necesidad de contar con resultados inmunoldgicos, broncoscopicos e
inmunohistoquimicos para tener un diagnostico final que se cumple al contar en el

100% de nuestra poblacion de estudio con biopsia pulmonar a cielo abierto.

De acuerdo al estudio multicéntrico de la ERS desde el punto de vista histoldgico,
la neumonia intersticial idiopatica (NllIs), se identifico hasta en 35.1% de los casos y
de ellos la neumonitis intersticial descamativa (NID) fue la causa mas frecuente. Sin
embargo en éste estudio se descartaron aquellos pacientes con inmunodeficiencia

adquirida y enfermedad neoplasica ™.

En nuestros pacientes encontramos un
predominio de neumonitis intersticial linfocitica seguido por la neumonitis por
broncoaspiracion.

Ya esta descrito que debe realizarse una cuidadosa evaluacion cardiovascular a
todos los nifilos en estudio por enfermedad pulmonar intersticial, aquellos con
exploracion fisica y estudios cardiacos no invasivos normales dificiimente son
portadores de enfermedades venosas pulmonares oclusivas. Sin embargo, cuando

se observan dimensiones pulmonares disminuidas en la radiografia de térax o
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existe evidencia clinica, electrocardiografica o ecocardiografica de hipertensién
pulmonar deben ser sometidos a cateterismo cardiaco, ya que éste procedimiento
provee el diagnéstico definitivo de anormalidades estaticas o progresivas del
sistema venoso pulmonar. '

En nuestro estudio observamos que no se realizd evaluacion ecocardiografica en el
22% de nuestra poblacién y el cateterismo que es fundamental para realizar
diagnostico definitivo de hipertension pulmonar solo se realizé en un paciente. Lo
que pone de manifiesto la necesidad de realizar el diagndstico y tratamiento en
conjunto con Cardiologia pediatrica.

En los nifios con enfermedades autoinmunes la afeccion pulmonar es una causa
importante de muerte y en general sub-diagnosticada, por ello es necesario realizar
la evaluacién de éstos pacientes a manera de tamizaje en busqueda de dafio
intersticial, con pruebas funcionales respiratorias y tomografia computada de alta

resolucion.

Respecto al reporte del Reino Unido e Irlanda * los pacientes que consiguieron
realizar espirometria obtuvieron una FVC promedio de 57% y un FEV4 del 58%; en
nuestro estudio la funcion pulmonar de los pacientes fue solo posible en un
paciente representando 11% de la poblacion estudiada, este presentd un patron
sugestivo de restriccion FEV1/FVC 89%, FVC 57%, sin observar relacion alguna
entre los hallazgos radiolégicos y la respuesta al tratamiento. Por lo que debemos
incrementar el apoyo de pruebas de funcién pulmonar en este grupo de pacientes a
medida de las posibilidades de los mismos, actualmente en nuestro Instituto se
estan realizando estudios con posibilidades de disminuir la edad en realizacién de
pruebas como oscilometria de impulso, espirometria y difusion de mondxido de
carbono (DLco).

El empleo de pulsos intravenosos de esteroides se ha reportado en el tratamiento
de varias enfermedades, como Sarcoidosis, por Wallaert y colaboradores % y en

Nefritis Lupica por Bertoni y colaboradores 2"
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El empleo de pulsos intravenosos de esteroides se ha reportado en el tratamiento
de varias enfermedades, como Sarcoidosis, por Wallaert y colaboradores % y en
Nefritis Lupica por Bertoni y colaboradores 2"

Con relacion al tratamiento en la chlLD, existen diversas recomendaciones hacia el
empleo de pulsos de metilprednisolona en dosis altas, los cuales aparentan ser
efectivos en nifilos con enfermedad pulmonar intersticial y hasta el momento no se
han demostrado efectos adversos importantes durante el periodo de seguimiento '®
lo que es una ventaja respecto al uso crénico de prednisona. En nuestra revision
solo el 33% recibié pulsos con metilprednisolona por periodo de tres dias siendo
superior el numero de pacientes que recibié manejo con prednisona por tiempo
medio de 6 + 3 meses. No mostrando diferencias significativas entre estos grupos.
Sin embargo, de acuerdo a la literatura, los pulsos cortos con metilprednisolona
ofrecen mayor mejoria clinica y funcional por lo que sera necesario establecer
criterios de tratamiento que nos permitan establecer una ruta de manejo que
ofrezca beneficios clinicos, funcionales a nuestros pacientes.

Esto previamente fue sefialado por Kerem y colaboradores desde 1990 '°, cuyos
pacientes no desarrollaron efecto adverso alguno pero si mejoria clinica y funcional.
Las terapias especificas para la neumopatia intersticial difusa, se relacionan con la
etiologia identificada para un paciente en particular y varia desde agentes
antiinfecciosos, inmunosupresores, inmunomoduladores, lavado bronquioloalveolar
hasta tratamientos especificos de reemplazo, y en todos los casos los cuidados de
soporte como reduccién del agente irritante, nutricion y oxigeno suplementario.

El pronédstico de nifios con enfermedad pulmonar intersticial es variable. Los
lactantes con hiperplasia de células neuroendocrinas del lactante y con
glucogenosis intersticial generalmente tienen buena evolucién, aunque continuan

12 revisaron la

con requerimiento de oxigeno por afios. En 1997, Fan y Kozinetz
evolucion de 99 nifios con una variedad de enfermedad pulmonar intersticial en un
periodo de 15 afios (1980 — 1994).

Presentaron 15 muertes con una probabilidad de supervivencia a los 24, 48, y 60
meses después del inicio de los sintomas de 83%, 72%, y 64%, respectivamente.

Las manifestaciones clinicas presentadas en su evaluacion inicial fueron peso por
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debajo del percentil 5, estertores, acrocianosis, historia familiar de enfermedad

pulmonar intersticial, todos ellos sin asociarse con disminucion en su supervivencia.

Aparentemente la clasificacion de gravedad de la enfermedad presentada por Fan y
Langston, es mas util en la medicion del prondstico de la enfermedad pulmonar
intersticial. %%,

Una serie de casos publicada por Diaz en 1990, de 17 nifios con distintos tipos de
enfermedad pulmonar intersticial, reporté que 31% de los pacientes se encontraban
relativamente bien, 50% con pobre calidad de vida y 19% fallecieron.
Posteriormente Fan y Langston en 1993, publican un panorama general de nifios
con enfermedad pulmonar intersticial, el cual era poco prometedor; siguieron 44
nifos por lo menos 1 afo después de su evaluacion inicial, de ellos 50%
presentaron mejoria, 27% sin cambios, 9% empeoraron y el 14% murio .
Concluyendo que la recuperacion completa es inusual y existe siempre la

posibilidad de una recaida.

En nuestro estudio el periodo maximo de seguimiento fue de 2 afios, tuvimos una
mortalidad del 44% lo cual contrasta con lo reportado a nivel mundial, resaltando
que nuestra mortalidad tan alta corresponde a una n pequefia. De todas las
muertes identificadas, solo un caso fallecié durante su estancia hospitalaria,
mientras que en los tres casos influyo el abandono de tratamiento en nuestra
Institucion por causas econdmicas y geograficas, se establecié contacto con
familiares y se concluyo que el fallecimiento fue por causas respiratorias en todos.
Como se muestra en el apartado de resultados al comparar los grupos de pacientes
vivos con los pacientes fallecidos, podemos establecer que el grupo de pacientes
que fallecieron son menores de cuatro afios, con un mayor tiempo de padecimiento
clinico al momento del ingreso y con datos de insuficiencia respiratoria, con
saturacion a aire ambiente por debajo del 80%, taquicardicos y taquipneicos de
acuerdo a sus percentiles para edad. Por lo que debemos poner especial atencion
en este grupo de edad de pacientes a su ingreso ya que en nuestra experiencia son

los que presentan una peor evolucion.
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Una constante ademas en nuestro estudio es que el 100% de nuestra poblacion
presenta nivel socio econdmico bajo. Lo que podria disminuir asi su calidad de vida

y poner en riesgo el apego al tratamiento.
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Conclusion:

- La enfermedad pulmonar intersticial en nifios, aunque es poco frecuente, es un
problema importante para el médico debido a la alta morbilidad y mortalidad que
conlleva. Los estudios en la literatura son limitados debido a variaciones en la
nomenclatura, poca comprension de sus bases moleculares, ausencia de opciones
de tratamiento especificos, y la falta de ensayos clinicos controlados multicéntricos

que evaluen los distintos enfoques diagndsticos y terapéuticos.

- Necesitamos conocer nuestra epidemiologia en chILD para conocer la dimension
del problema, esto debe realizarse a nivel nacional estableciendo colaboraciones
de las diversas instituciones de salud infantil. La informacion obtenida representara
un paso esencial para definir caracteristicas confiables y homogéneas de los
pacientes, asi como implementar recomendaciones para la practica clinica diaria en
el manejo del nifio con chILD. De esta forma promover la elaboracién de programas
de investigacion que lleven a determinar el tratamiento ideal aun controvertido en la

literatura disponible.

- Es indispensable contar con una guia sistematizada para el abordaje del nifio con
sospecha de chlLD, contar con capacidad de integracién diagnédstica resaltando la
importancia de una exhaustiva historia clinica, un detallado examen fisico, estudios
de imagen, pruebas seroldgicas, pruebas de funcidn pulmonar, broncoscopia,
citologia de lavado bronquioloalveolar (LBA), citometria de flujo en LBA y de asi

requerirlo para su diagndstico de certeza la biopsia pulmonar quirurgica.

- La chILD representa un grupo especifico de enfermedades pulmonares
intersticiales lo suficientemente diferentes a las observadas en el paciente adulto,
por lo que intentar extrapolar la experiencia y conocimiento de los grupos de
estudio en adultos y el aplicar los parametros establecidos a través de los
consensos internacionales en esta poblacion al area pediatrica no es lo mas

adecuado. Consideramos que es importante, como se ha empezado a trabajar en

21



otros sitios, formar grupos de trabajo en esta area especifica con nuestros sub-

especialistas en Neumologia Pediatrica.

- Una meta a conseguir sera la elaboracion de estudios multicéntricos en México,
con muestras estadisticamente significativas, para elaborar ensayos clinicos
controlados con condiciones etiopatogénicas especificas, estandarizar las
diferentes clasificaciones histopatolégicas existentes en nifios y proponer rutas
diagnésticas y tratamientos, asi como poder contar con seguimiento en esta
poblacién que nos permita establecer factores prondsticos y mejorar la calidad de

vida e incluso disminuir la mortalidad en estos pacientes.
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Resumen:

Las enfermedades intersticiales pulmonares  en la edad pediátrica (chILD), constituyen un grupo heterogéneo de enfermedades. La frecuencia relativa de estos trastornos es diferente a lo reportado en los adultos y se han descrito formas únicas observadas en  lactantes y escolares 1.  La clasificación en chILD ha experimentado importantes cambios con la finalidad de definir con mayor precisión procesos únicos de la entidad pediátrica 3. El Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias (INER) es centro de referencia en el estudio de estas enfermedades  en el paciente pediátrico, sin embargo, no existen trabajos previos que reporten la experiencia en esta población.


El Objetivo general fue conocer las características clínicas de pacientes pediátricos ingresados con diagnóstico de  chILD en un periodo de 10 años. A través de un estudio observacional y retrospectivo. Por lo que se revisaron los expedientes de pacientes con diagnóstico chILD al ingreso, se registraron y analizaron  los datos clínicos, de imagen y  morfología. Resultados: Se documentaron 9 pacientes con chILD, con relación hombre-mujer fue 3.5: 1, tiempo medio de padecimiento respiratorio de 5.5+4.6 meses al momento de su ingreso. Los síntomas más importantes fueron: tos (100%), disnea (88%) taquipnea (88%) estertores crepitantes (77%), sibilancias (22%), saturación por debajo del 90% al aire ambiente (100%).  Se reportaron 4 fallecimientos lo que corresponde a una mortalidad de 44%, siendo este grupo los de menor edad, mayor tiempo de evolución y  saturaciones medias al aire ambiente 80%+6.7 e hipoxemia grave. El diagnóstico histológico reportado fue: Alveolitis criptogénica 11%, Neumopatía por aspiración 22%, Proteinosis Alveolar 11% Neumonitis intersticial pos infecciosa 11%, Neumopatía Intersticial Inespecífica 11%, Sarcoidosis 11%, Neumonitis intersticial linfocitica 22%. Por lo que concluimos que la enfermedad pulmonar intersticial crónica en niños en el INER, es una enfermedad infrecuente, afecta principalmente a los menores de 4 años, con una alta mortalidad. Por lo cual es importante formar grupos de trabajo multidisciplinarios para el diagnóstico de la chILD.

Introducción: 


La enfermedad pulmonar intersticial (EPI) en lactantes y escolares representa un grupo heterogéneo de desordenes respiratorios que primordialmente son crónicos y asociados a una alta morbilidad y mortalidad (cerca del 15%) 1,2. Hasta la fecha la descripción de la EPI en pediatría se ha basado en informes de casos y series pequeñas, lo que complica el diagnóstico preciso, la evaluación de la prevalencia y el tratamiento definitivo de la misma 3.  La EPI representa múltiples entidades que cursan con cambios inflamatorios y fibróticos en grados variables de afección difusa en el parénquima pulmonar, estas entidades se pueden presentar con rasgos clínicos específicos asociados a los hallazgos detectados en la tomografía del tórax y  patrón restrictivo en las pruebas  de función pulmonar (especialmente en los niños mayores) y/o alteración en el intercambio de gases4. 


En la actualidad existen diferentes enfoques en relación a la clasificación de la EPI,  los cuales se han dado sobre la base de la investigación clínica, estudios radiológicos y los hallazgos histopatológicos 5,6.  Sin embargo, estos esquemas de clasificación utilizados para el paciente adulto no son satisfactorios para su utilización en la población pediátrica, debido a que en estos casos llegan a considerarse como parte de la EPI un amplio espectro de enfermedades que tienen un curso clínico más variable 7. Además, algunas formas sólo se observan en niños menores de 2 años 8.  

Aunque hay causas conocidas de EPI en pediatría, las cuales incluyen infección, exposición ambiental, enfermedad colágeno vascular y enfermedad metabólica, en la literatura cada vez es más frecuente encontrar reportes de desordenes pulmonares idiopáticos que son distintos en los infantes y niños pequeños. Estos incluyen neumonitis crónica de la infancia (NCI) 9-11, glucogenosis pulmonar intersticial (también llamada neumonitis intersticial celular infantil) 12, 13 y taquipnea persistente de la infancia asociados con hiperplasia de las células neuroendocrinas 14. 

El reconocimiento de estos trastornos únicos se ha visto obstaculizado por la falta de una terminología uniforme y a la sobreposición de nombres para describir entidades con implicaciones pronosticas diferentes 3.   


Las diferentes EPI en la edad pediátrica comprenden un amplio espectro de trastornos que incluye entidades y diferentes patrones histológicos de los descritos por la literatura en adultos, particularmente en los niños menores de dos años,  por lo que en 2004 Langston and Dishop 15 propusieron un esquema de clasificación que refleja la diversidad morfológica y etiológica de la EPI en esta edad. Por lo que existe como propuesta de clasificación para este grupo de entidades el separar las que presentan afección pulmonar primaria y las enfermedades sistémicas asociadas a involucro pulmonar 3, 10. 


 El termino “Enfermedad Pulmonar Intersticial” ha sido usado como sinónimo de la enfermedad pulmonar difusa en pediatría debido a la similitud entre sus características clínicas, radiológicas, funcionales y morfológicas, por lo que es de mayor utilidad usar el termino “el síndrome chILD” ( por sus siglas en ingles children’s interstitial lung disease) 16.  La chILD es una entidad rara, y muestra diferencias relacionadas a la edad, en niños de 0 a 2 años, se clasifica en desordenes difusos del desarrollo, anormalidades en el crecimiento reflejadas en deficiencia de la alveolización, específicos de etiología no definida (glucogénesis intersticial pulmonar, hiperplasia de células neuroendocrinas de la infancia), por alteración en el surfactante, asociados al huésped con inmunocompetencia e inmunocomprometido, asociados a enfermedades sistémicas,  y aquellos enmascarados como chILD [Tabla 1].  Por otro lado, en aquellos niños mayores (2 a 16 años) la clasificación es aun menos elaborada, agrupándose estos trastornos en aquellos mediados en forma inmunológica con frecuencia enfermedades de índole sistémico, enfermedades infecciosas o post infecciosas, en donde estas últimas son las más comunes, sin embargo, existe una gran cantidad de condiciones genéticas poco usuales las cuales pueden además manifestarse en la vida adulta, tomando en cuenta que estas entidades pueden tener apariencias histológicas diferentes lo cual va relacionado a la edad de presentación 17 [Tabla 2].

Justificación:


En los niños la chILD es un término que agrupa a un grupo heterogéneo de enfermedad pulmonar difusa poco común con morbilidad  variable 18. Debido a que esta entidad es poco frecuente, en estudios sobre la misma se ha reportado que la prevalencia en pediatría ha sido estimada en 3.6 / 1 000 000 de habitantes en un estudio en el Reino Unido e Irlanda 2,  y con incidencia de 1.32 / 1 000 000 de habitantes en un estudio reciente en Alemania 19.  La chILD tiene diferencias significativas respecto a la enfermedad en los adultos, principalmente en su etiología, evolución y pronóstico, en donde sus manifestaciones clínicas son inespecíficas, por lo que se requieren protocolos diagnósticos estrictos y a la fecha no existen ensayos clínicos a nivel mundial consensados para el diagnóstico y tratamiento de la misma.


Debido a que en México la Neumología Pediátrica es una subespecialidad en el haber neumológico de reciente formación académica universitaria y dado que la chILD son entidades poco frecuentes y conocidas, incluso el estudio inicial por los grupos de trabajo multidisciplinario a nivel Internacional se basan en la experiencia obtenida en la población adulta, por lo cual es necesario conocer y caracterizar mejor este grupo de entidades en el área pediátrica.


Por lo anterior y tomando en cuenta que nuestro Instituto es un centro de referencia para la EPI en adultos, surge la contraparte de iniciar el reconocimiento de este tipo de afección pulmonar específica en la población pediátrica para conocer sus características clínicas y epidemiológicas en los pacientes en este grupo de edad con la finalidad de mejores diagnósticos y ser pioneros en normar guías para formar grupos en nuestro país para trabajos multidisciplinarios que nos permitan ampliar el conocimiento de las diferentes chILD. 


Objetivo Principal:


Describir la experiencia de las neumopatías intersticiales en niños en un periodo de 10 años en el servicio de Neumología Pediátrica del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias.


Metodología:


Diseño del Estudio: 


Retrospectivo, Observacional, Descriptivo.


Universo de Trabajo:


Servicio de Neumología Pediátrica INER


Pacientes de nuestro Instituto con expediente y diagnóstico de enfermedad pulmonar intersticial que se atendieron en el Servicio de Neumología Pediátrica del INER, que contaran con reporte de biopsia pulmonar del servicio de Patología del INER en el periodo de julio 2001 a julio 2011.


Criterios de Inclusión:

Niños menores de 15 años.

Cualquier género.

Con diagnóstico de neumopatía intersticial a su ingreso atendidos en el Servicio de Neumología Pediátrica en el Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias de Junio 2001 a Junio 2011.

Pacientes  con abordaje completo para su diagnóstico contando con biopsia pulmonar.

Criterios de Eliminación:


Expedientes que no contengan la información del cuadro clínico,


Diagnóstico de neumopatía intersticial que a la revisión del expediente se tratara de una entidad patológica distinta.


Criterios de Exclusión:


Expedientes incompletos.



Material y Métodos:

Estudio comprendido de julio de  2001 a Julio de 2011 en pacientes pediátricos menores de 15 años ingresados al servicio de neumología pediátrica del Instituto Nacional de Enfermedades Respiratorias con diagnóstico de neumopatía intersticial.


Se contó con el apoyo del servicio de Patología del INER para revisar su archivo que constó de 77 libros de reportes de biopsias, para encontrar nuestra población estudio, facilitándonos el material de biopsias y el servicio de Morfología revisó nuevamente el material de biopsias para corroborar los hallazgos histopatológicos por médico patólogo especialista en enfermedades intersticiales del pulmón.


Se revisó de manera sistemática el expediente de los pacientes detectados para obtener los datos demográficos, datos clínicos, de laboratorio, pruebas respiratorias y estudios radiológicos al ingreso al servicio, se corroboró el diagnóstico final y el tratamiento indicado al termino de la hospitalización.


Se realizaron llamadas telefónicas para corroborar si el paciente se encontraba con vida o en caso contrario la fecha de defunción.


Tamaño de la Muestra:


No realizamos cálculo de tamaño de muestra dado que se trata de un estudio observacional y se incluyeron todos los pacientes en forma consecutiva que cumplieron con los criterios de selección.


Plan de Análisis:

El procesamiento de datos y análisis de resultados se efectuó a través de SPSS versión 17.


Se calcularon medidas de tendencia central y dispersión. Promedio y Desviación Estándar. (valores mínimos y máximos).

Consideraciones Éticas

El conocimiento de los detalles de identidad de los pacientes quedó restringido a los investigadores locales. 

Los datos fueron codificados antes de entrar en las bases de datos. 


Se respetó la confidencialidad de los pacientes. 

Se cuenta con la aprobación del Comité de Bioética en investigación del INER con código asignado por el mismo: C 22-11.

Resultados:

Se incluyeron 31 pacientes con diagnóstico de Neumopatía Intersticial en estudio a su ingreso hospitalario a nuestro Instituto. 


Sin embargo se eliminaron 21 pacientes ya que dentro del abordaje diagnóstico 7 tuvieron diagnóstico final de asma, 4 de discinesia ciliar, 6 de fibrosis quística y 4 de displasia broncopulmonar representando 67.7% el grupo de pacientes que fue descartado[Diagrama 1]. Se decidió entonces incluir pacientes que tuvieran como diagnóstico de certeza biopsia pulmonar por lo que se excluyo por último un paciente, quedando con una población total de estudio de 9 pacientes representando el 29% de nuestra población, de los cuales 2 fueron del género femenino (22.2%) y 7 del género masculino (77.7%). La relación hombre-mujer fue 3.5: 1[Grafico 1]. 

El 100% de los pacientes se clasificaron como de medio socio económico bajo. La edad mediana al momento del internamiento fue de 4.3 ± 4.7 años [Grafico 2]. 


Los síntomas más frecuentes al momento del ingreso hospitalario fueron: tos (100%), disnea (88%) taquipnea (88%) estertores crepitantes (77%), sibilancias (22%), el 100% ingreso con saturación por debajo del 90% al aire ambiente [Grafico 3]. Con tiempo medio de padecimiento actual fue de 5.5 ± 4.6 meses al momento de su ingreso hospitalario [Tabla 3]. Presentando como co-morbilidades: Antecedentes de bronquiolitis 44%, enfermedad por reflujo gastroesofágico 44%, neumonía 54%, parálisis cerebral infantil 11% y asma 11% [Tabla 4]. 

La radiografía de tórax mostró principalmente patrón reticular en un 66%, en las tomografías computadas de tórax los patrones observados fueron: vidrio despulido 44%, reticular 30%, reticulonodular 33 % y nodular 22%. 

Se realizó biopsia pulmonar a nuestros 9 pacientes reportando diagnósticos diversos: Alveolitis criptogénica 11%, Neumopatía por aspiración 22%, Proteinosis Alveolar 11% Post infecciosa (coccidioidomicosis) 11%, Neumopatía Intersticial Inespecífica 11%, Sarcoidosis 11%, Neumonitis intersticial linfocítica 22% [Tabla 5]. 

El tiempo de hospitalización para concluir el protocolo de estudio con la biopsia pulmonar quirúrgica fue de 21 ± 14 días


El tratamiento establecido de acuerdo al diagnóstico fue: pulsos de metilprednisolona a dosis 30mg/k/d por tres días 33%, prednisona a dosis 1mg/k/día 44%, prednisona + antibiótico 22%.


No hubo diferencia significativa en el grupo manejado con metilprednisolona en pulsos a los tratados con prednisona. A su egreso el 77% fueron manejados con prednisona por tiempo medio de 6 ± 3 meses.


Se hicieron llamadas telefónicas corroborándose así de manera verbal 4 fallecimientos lo que corresponde a una mortalidad del 44%. Comparando al grupo de pacientes vivos con los fallecidos la edad media en el primer grupo fue de 5.6 ± 2.1años vs 2 ± 0.8 años, el tiempo de padecimiento actual en el grupo que falleció fue mayor siendo de 6.5 ± 2.5 meses vs 4.8 ± 1.8 meses, de estos, todos presentaron a su ingreso saturaciones medias al aire ambiente 80 ± 6.7% en los pacientes que contaban con gasometría a su ingreso presentaron hipoxemia grave, taquicardia y taquipnea (>p95).

Discusión:        

En nuestro estudio al tratarse de una descripción de serie de casos no es posible reportar incidencia ni prevalencia como lo reportado en la literatura mundial. A pesar de que el INER es el principal centro de referencia de niños con enfermedades pulmonares, el número de casos con chILD que se documentaron es bajo, esto puede explicarse por un problema de sub-diagnóstico en unidades de salud periféricas. 


Con relación a la distribución por género, nuestros resultados duplicaron la relación presentada en 2002 por Dinwiddle 4, donde se reporta una relación hombre: mujer de 1.7:1, mientras que en nuestra población la relación hombre:mujer fue 3.5:1. Barbato y colaboradores 15 en un estudio multicéntrico encontraron que predominó el género masculino con 64% de los casos y una mediana de edad al diagnóstico de 3.8 años. Estos datos se presentan de manera similar en nuestro reporte con una frecuencia de 77% de casos en el sexo masculino y una mediana de 4.3 años.


En nuestro estudio el grupo más frecuentemente afectado fue el de los niños menores de 4 años, situación muy similar a lo reportado en el estudio del 2002 realizado en Reino Unido e Irlanda 4, sin embargo el diagnóstico en estos países fue más temprano ya que el grupo de menores de 1 año involucró al 76.1% de los casos, lo que indirectamente podría indicar un retraso en el diagnóstico en nuestro medio. Este retardo podría deberse a los recursos diagnósticos ya que en el estudio multicéntrico del año 2000 realizado en países europeos y no europeos miembros de la Sociedad Europea Respiratoria (ERS) encontraron una edad media de 6.5 años al diagnóstico (rango 0.75 a 17.8 años) 15 y en los reportes recientes ya se contemplan las alteraciones del surfactante por causas genéticas 7, que clínicamente se manifiestan desde los primeros meses de vida. 


Como se pudo observar los síntomas que predominaron en nuestros pacientes fueron la taquipnea, tos, disnea, estertores, y sibilancias, con porcentajes mayores a lo reportado por Clement y colaboradores 6 probablemente por ser nuestra institución un centro  de referencia y haberse diagnosticado en etapa más tardía la enfermedad, puesto que estos investigadores europeos reportan un menor porcentaje de niños con taquipnea, cianosis y estertores, sin embargo reportan un número más elevado de acropaquias. Lo que confirma que los síntomas son muy inespecíficos y se requiere sospechar la enfermedad para un diagnóstico temprano.


En el estudio de la ERS referido anteriormente se menciona que solo en el 3.8% de los pacientes se logró el diagnóstico utilizando exclusivamente herramientas no invasivas como historia clínica, exploración física, pruebas de función pulmonar y tomografía computada de alta resolución; sin embargo al ampliar los estudios diagnósticos incluyendo el lavado bronquioloalveolar, el diagnóstico se alcanzó en el 21.3% de los pacientes. Al utilizar técnicas invasivas incluyendo la biopsia pulmonar quirúrgica, el porcentaje de diagnóstico subió a 26.7% de los pacientes. Asimismo se identificaron enfermedades asociadas en un 38.9% de los casos, siendo las causas más frecuentes la alveolitos alérgica y los síndromes de aspiración. 


Lo que concuerda con la frecuencia de estudios diagnósticos utilizados en nuestro medio, siendo las herramientas no invasivas las más importantes para sospechar el síndrome de enfermedad pulmonar intersticial en niños, pero es evidente que no son suficientes para establecer un diagnóstico de certeza, por lo que en este grupo existe la necesidad de contar con resultados inmunológicos, broncoscópicos e inmunohistoquímicos para tener un diagnóstico final que se cumple al contar en el 100% de nuestra población de estudio con biopsia pulmonar a cielo abierto.


De acuerdo al estudio multicéntrico de la ERS desde el punto de vista histológico, la neumonía intersticial idiopática (NIIs), se identificó hasta en 35.1% de los casos y de ellos la neumonitis intersticial descamativa (NID) fue la causa más frecuente. Sin embargo en éste estudio se descartaron aquellos pacientes con inmunodeficiencia adquirida y enfermedad neoplásica 15.  En nuestros pacientes encontramos un predominio de neumonitis intersticial linfocítica seguido por la neumonitis por broncoaspiración.


Ya está descrito que debe realizarse una cuidadosa evaluación cardiovascular a todos los niños en estudio por enfermedad pulmonar intersticial, aquellos con exploración física y estudios cardiacos no invasivos normales difícilmente son portadores de enfermedades venosas pulmonares oclusivas. Sin embargo, cuando se observan dimensiones pulmonares disminuidas en la radiografía de tórax o existe evidencia clínica, electrocardiográfica o ecocardiográfica de hipertensión pulmonar deben ser sometidos a cateterismo cardiaco, ya que éste procedimiento provee el diagnóstico definitivo de anormalidades estáticas o progresivas del sistema venoso pulmonar. 16

En nuestro estudio observamos que no se realizó evaluación ecocardiográfica en el 22% de nuestra población y el cateterismo que es fundamental para realizar diagnóstico definitivo de hipertensión pulmonar solo se realizó en un paciente. Lo que pone de manifiesto la necesidad de realizar el diagnóstico y tratamiento en conjunto con Cardiología pediátrica.


En los niños con enfermedades autoinmunes la afección pulmonar es una causa importante de muerte y en general sub-diagnosticada, por ello es necesario realizar la evaluación de éstos pacientes a manera de tamizaje en búsqueda de daño intersticial, con pruebas funcionales respiratorias y tomografía computada de alta resolución.


Respecto al reporte del Reino Unido e Irlanda 4 los pacientes que consiguieron realizar espirometría obtuvieron una FVC promedio de 57% y un FEV1 del 58%; en nuestro estudio la función pulmonar de los pacientes fue solo posible en un paciente representando 11% de la población estudiada, este presentó un patrón sugestivo de restricción FEV1/FVC 89%, FVC 57%, sin observar relación alguna entre los hallazgos radiológicos y la respuesta al tratamiento. Por lo que debemos incrementar el apoyo de pruebas de función pulmonar en este grupo de pacientes a medida de las posibilidades de los mismos, actualmente en nuestro Instituto se están realizando estudios con posibilidades de disminuir la edad en realización de pruebas como oscilometría de impulso, espirometría y difusión de monóxido de carbono (DLco).


El empleo de pulsos intravenosos de esteroides se ha reportado en el tratamiento de varias enfermedades, como Sarcoidosis, por Wallaert y colaboradores 20 y en Nefritis Lúpica por Bertoni y colaboradores 21.

El empleo de pulsos intravenosos de esteroides se ha reportado en el tratamiento de varias enfermedades, como Sarcoidosis, por Wallaert y colaboradores 20 y en Nefritis Lúpica por Bertoni y colaboradores 21.

Con relación al tratamiento en la chILD, existen diversas recomendaciones hacia el empleo de pulsos de metilprednisolona en dosis altas, los cuales aparentan ser efectivos en niños con enfermedad pulmonar intersticial y hasta el momento no se han demostrado efectos adversos importantes durante el periodo de seguimiento 18 lo que es una ventaja respecto al uso crónico de prednisona.  En nuestra revisión solo el 33% recibió pulsos con metilprednisolona por periodo de tres días siendo superior el número de pacientes que recibió manejo con prednisona por tiempo medio de 6 ± 3 meses. No mostrando diferencias significativas entre estos grupos. Sin embargo, de acuerdo a la literatura, los pulsos cortos con metilprednisolona ofrecen mayor mejoría clínica y funcional por lo que será necesario establecer criterios de tratamiento que nos permitan establecer una ruta de manejo que ofrezca beneficios clínicos, funcionales a nuestros pacientes. 


Esto previamente fue señalado por Kerem y colaboradores desde 1990 19, cuyos pacientes no desarrollaron efecto adverso alguno pero sí mejoría clínica y funcional.


Las terapias específicas para la neumopatía intersticial difusa, se relacionan con la etiología identificada para un paciente en particular y varía desde agentes antiinfecciosos, inmunosupresores, inmunomoduladores, lavado bronquioloalveolar hasta tratamientos específicos de reemplazo, y en todos los casos los cuidados de soporte como reducción del agente irritante, nutrición y oxígeno suplementario.


El pronóstico de niños con enfermedad pulmonar intersticial es variable. Los lactantes con hiperplasia de células neuroendocrinas del lactante y con glucogenosis intersticial generalmente tienen buena evolución, aunque continúan con requerimiento de oxígeno por años. En 1997, Fan y Kozinetz 12 revisaron la evolución de 99 niños con una variedad de enfermedad pulmonar intersticial en un periodo de 15 años (1980 – 1994). 


Presentaron 15 muertes con una probabilidad de supervivencia a los 24, 48, y 60 meses después del inicio de los síntomas de 83%, 72%, y 64%, respectivamente. Las manifestaciones clínicas presentadas en su evaluación inicial fueron peso por debajo del percentil 5, estertores, acrocianosis, historia familiar de enfermedad pulmonar intersticial, todos ellos sin asociarse con disminución en su supervivencia. 

Aparentemente la clasificación de gravedad de la enfermedad presentada por Fan y Langston, es más útil en la medición del pronóstico de la enfermedad pulmonar intersticial. 22.

Una serie de casos publicada por Díaz en 1990, de 17 niños con distintos tipos de enfermedad pulmonar intersticial, reportó que 31% de los pacientes se encontraban relativamente bien, 50% con pobre calidad de vida y 19% fallecieron. Posteriormente Fan y Langston en 1993, publican un panorama general de niños con enfermedad pulmonar intersticial, el cual era poco prometedor; siguieron 44 niños por lo menos 1 año después de su evaluación inicial, de ellos 50% presentaron mejoría, 27% sin cambios, 9% empeoraron y el 14% murió 23.  Concluyendo que la recuperación completa es inusual y existe siempre la posibilidad de una recaída.


En nuestro estudio el periodo máximo de seguimiento fue de 2 años, tuvimos una mortalidad del 44% lo cual contrasta con lo reportado a nivel mundial, resaltando que nuestra mortalidad tan alta corresponde a una n pequeña. De todas las muertes identificadas, solo un caso falleció durante su estancia hospitalaria, mientras que en los tres casos influyo el abandono de tratamiento en nuestra Institución por causas económicas y geográficas, se estableció contacto con familiares y se concluyo que el  fallecimiento fue por causas respiratorias en todos. Como se muestra en el apartado de resultados al comparar los grupos de pacientes vivos con los pacientes fallecidos, podemos establecer que el grupo de pacientes que fallecieron son menores de cuatro años, con un mayor tiempo de padecimiento clínico al momento del ingreso y con datos de insuficiencia respiratoria, con saturación a aire ambiente por debajo del 80%, taquicardicos y taquipneicos de acuerdo a sus percentiles para edad. Por lo que debemos poner especial atención en este grupo de edad de pacientes a su ingreso ya que en nuestra experiencia son los que presentan una peor evolución. 


Una constante además en nuestro estudio es que el 100% de nuestra población presenta nivel socio económico bajo. Lo que podría disminuir así su calidad de vida y poner en riesgo el apego al tratamiento.


Conclusión: 

- La enfermedad pulmonar intersticial en niños, aunque es poco frecuente, es un problema importante para el médico debido a la alta morbilidad y mortalidad que conlleva. Los estudios en la literatura son limitados debido a variaciones en la nomenclatura, poca comprensión de sus bases moleculares, ausencia de opciones de tratamiento específicos, y la falta de ensayos clínicos controlados multicéntricos que evalúen los distintos enfoques diagnósticos y terapéuticos.


- Necesitamos conocer nuestra epidemiología en chILD para conocer la dimensión del problema, esto debe realizarse a nivel nacional estableciendo colaboraciones de las diversas instituciones de salud infantil. La información obtenida representará un paso esencial para definir características confiables y homogéneas de los pacientes, así como implementar recomendaciones para la práctica clínica diaria en el manejo del niño con chILD. De esta forma promover la elaboración de programas de investigación que lleven a determinar el tratamiento ideal aun controvertido en la literatura disponible. 

- Es indispensable contar con una guía sistematizada para el abordaje del niño con sospecha de chILD, contar con capacidad de integración diagnóstica resaltando la importancia de una exhaustiva historia clínica, un detallado examen físico, estudios de imagen, pruebas serológicas,  pruebas de función pulmonar, broncoscopía, citología de lavado bronquioloalveolar (LBA), citometría de flujo en LBA y de así requerirlo para su diagnóstico de certeza la biopsia pulmonar quirúrgica. 

- La chILD representa un grupo específico de enfermedades pulmonares intersticiales lo suficientemente diferentes a las observadas en el paciente adulto, por lo que intentar extrapolar la experiencia y conocimiento de los grupos de estudio en adultos y el aplicar los parámetros establecidos a través de los consensos internacionales en esta población al área pediátrica no es lo mas adecuado. Consideramos que es importante, como se ha empezado a trabajar en otros sitios, formar grupos de trabajo en esta área específica con nuestros sub-especialistas en Neumología Pediátrica. 


- Una meta a conseguir será la elaboración de estudios multicéntricos en México, con muestras estadísticamente significativas, para elaborar ensayos clínicos controlados con condiciones etiopatogénicas específicas, estandarizar las diferentes clasificaciones histopatológicas existentes en niños y proponer rutas diagnósticas y tratamientos, así como poder contar con seguimiento en esta población que nos permita establecer factores pronósticos y mejorar la calidad de vida  e incluso disminuir la mortalidad en estos pacientes.
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