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NOTA RADIOLOGICA

Caso Radioldgico Pediatrico

FERNANDO INIGUEZ O.* y CRISTIAN GARCIA B.*#**

HISTORIA CLINICA

Nifio de 10 afios de edad, proveniente de un
medio rural, que consulta por historia de tos y
expectoracion crénicas, de arededor de dos afios
de evolucion. Ademas ha presentado, por 1o me-
nos cuatro episodios de neumopatia aguda, con-
firmados con radiografia (Rx) de térax, todas
ellas tratadas con antibidticos en forma ambu-
latoria, con buena respuesta clinica. Esto se ha
asociado a un moderado retardo del desarrollo
pondoestatural. Al examen clinico, destacan roncus
y estertores bilateral es abundantes en ambos pul-
mones. Actualmente estable, sin signos clinicos
sugerentes de un proceso pulmonar agudo.

Por los antecedentes, se solicitd una Rx de

térax (Figural) y Juego una tomografia compu- Figura 1. Radiografia de térax en proyeccion péstero-
tarizada (TC) de térax (Figura 2) . anterior.

Figura 2b. Tomografia computarizada de térax.

¢Cudl es su hipdtesis diagnostica?
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HALLAZGOS RADIOLOGICOS

La Figura 1 muestra sombras intersticiales,
con engrosamiento del intersticio peribronquial
en las regiones centrales de ambos pulmones
(flechas). La Figura 2 (a,b,c) muestra bronquiec-
tasias cilindricas y saculares multiples en ambos
pulmones (flechas), engrosamiento del intersti-
cio peribronquia e impactacion mucosa (cabe-
zas de flecha) en forma bilateral.

Con los antecedentes clinicos y los hallazgos
radiol 6gicos, debe plantearse como primera po-
sibilidad una fibrosis quistica. Dentro del diag-
nostico diferencial, habria que considerar disqui-
nesiaciliar einmunodeficiencia.

El estudio inmunolégico resulté normal. El
test del sudor fue positivo para fibrosis quistica.

DIAGNOSTICO

Fibrosis quistica.

DISCUSION

La fibrosis quistica (FQ) es una enfermedad
autosdmica recesiva, mas comun en los grupos
de origen caucasico. Se trata de una condicion
multisistémica progresivay letal, cuyo prondsti-
co depende del adecuado manejo multidiscipli-
nariot. Se origina por mutaciones de un gen en
el brazo largo del cromosoma 7, que codifica
para la proteina reguladora de la conductancia
transmembrana de la FQ. Esta proteina posee
1.480 aminoacidosy se ubica en la porcion apical
de la membrana de las células epiteliales secre-
toras en higado, pulmon, senos paranasales,
pancreas y aparato reproductivo. Actla como
canal de cloruro, regulado por AMP ciclico,
entre otras multiples funciones de esta molecula
extraordinaria?. La mutacion més comdn es la
DeltaF508 (delecion de fenilalnina en posicion
508) que en Chile representa el 25 a 50% de los
alelos!. Se han descrito 5 clases de mutaciones,
seguin € mecanismo de alteracién de la proteina
reguladora®. Las manifestaciones principales de
la enfermedad son enfermedad pulmonar
obstructiva crénica, insuficiencia pancreatica
exocrina y elevacion de la concentracion de
electrolitos en el sudor. La presentacion clinica
es variada segln la edad y su diagndstico re-
quiere un ato indice de sospecha cuando ésta
no es la habitual.

Dentro del estudio de los pacientes con FQ,
laradiografia (Rx) de térax ha sido tradicional-

mente € método de imagenes empleado para
evaluar las alteraciones pulmonares. Permite evar
luar la progresién de la enfermedad, pero puede
no demostrar cambios significativos en las
exacerbaciones agudas, en casos de traqueo-
bronquitis.

Signos de hiperinsuflacion, con diafragmas
aplanados, aumento de la transparencia retro-
esternal y aumento del didmetro anteroposterior
del térax, pueden verse en la infancia temprana,
pero son generalmente evidentes en nifios ma
yores, aumentan con los afios y ocurren como
consecuencia de atrapamiento aéreo por obs-
truccion de la via aérea fina. Los cambios pro-
gresivos incluyen opacidades nodulares o
tubulares, por tapones mucosos endobronquiales
0 impactacién mucosa y la presencia de bron-
quiectasias®®. El rendimiento de la Rx de térax
en el diagnostico de bronquiectasias es bgjo y
con mayor frecuencia se sospecha cuando exis-
ten sombras focales, generamente centrales o
basales, que persisten en e tiempo, en un pa
ciente con sintomatologia prolongada. Con me-
nor frecuencia pueden observarse estructuras
tubulares de paredes engrosadas, que corres-
ponden a las bronquiectasi as propiamente tales.

La Rx de térax no evidencia alteraciones sig-
nificativas en la etapa precoz de la enfermedad.
Durante el primer afio de de vida, puede no
mostrar ateraciones o mostrar hallazgos inespe-
cificos, generamente sombrasintersticiales hilia-
res y perihiliares hilaterales, similares a las ob-
servadas en infecciones virales, aspiracion cré-
nica, etc.

Actualmente, el método mas preciso paraeva
|uar los cambios morfol égicos en € pulmon pro-
ducidos por la FQ es la tomografia compu-
tarizada (TC) de dta resolucion, la que puede
mostrar alteraciones tales como bronquiectasias,
engrosamiento de la pared bronquial, tapones
MuCOsos, atrapamiento aéreo y destruccion del
parénquima pulmonar®. La TC puede mostrar
ateraciones significativas, sin que éstas sean evi-
dentes en la Rx de térax. En general, los hallaz-
gos son variables y dependen de la etapa de la
enfermedad. Los signos precoces de enferme-
dad en la TC incluyen un patron de atenuacion
en mosaico, nddulos centrolobulillares y apa-
riencia de "abol en brote”, reflgjando afecta
cion de la via aérea fina. El patrén en mosaico
se debe a una bronquiolitis obliterante constric-
tiva regional, con areas hipoventiladas que tam-
bién estén mal perfundidas por vasoconstriccién
reflgia, 1o que produce una disminucién en la
atenuacion de la sefial, a comparar con éreas
bien perfundidas. Estas diferencias se acentlan
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en las imégenes obtenidas en espiracion, donde
las zonas de atrapamiento aéreo se hacen mas
evidentes. La mayor frecuencia del patron en
mosai co en |os nifios pequefios se explica por la
menor distensibilidad de la via aérea, que tiende
a obliterarse con mayor facilidad®. Los tapones
MUCOSOS SON comunes y se visualizan con faci-
lidad en la TC. El relleno de la via aérea con
mucus o pus o la inflamacion peribronquiolar,
crean opacidades centro-lobulillares en aspecto
de “arbol en brote’®. A medida que la enferme-
dad progresa, aparecen bronquiectasias general-
mente cilindricas y en menor grado varicosas 0
saculares, que predominan inicialmente en los
|6bulos superiores, probablemente debido a una
menor excursion respiratoria 'y peor drengje de
secreciones en esas zonas. La impactacion mu-
cosa que se produce en los bronquios puede
determinar atel ectasias segmentarias y lobulares®.
La alteracion més comun de la via aérea en
|actantes y nifios con FQ comparado con con-
troles sanos es el engrosamiento de lapared y la
dilatacion bronquial”.

La evaluacion del didmetro de la via aérea
para el diagndstico de bronquiectasias, junto ala
importancia del patron en mosaico ponen de
manifiesto que el manejo del volumen pulmonar
gue se realice durante la adquisicion de las ima-
genes, resulta vital para su adecuada interpreta-
cion. Si el paciente no puede colaborar con ma-
niobras de apnea a capacidad pulmonar total,
entonces con frecuencia se recurre a la intuba-
cion bagjo anestesia, como ocurre con frecuen-
cia en nuestro medio. Sin embargo, la técnica
de TC bagjo ventilacion controlada sin intubacion,
permite adquirir imagenes a distintos volimenes
pulmonares en forma segura y confiable, utili-
zando ventilacion con bolsa y mascarilla facial
para hiperventilar a un nifio sedado con hidrato
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de cloral, obteniendo imagenes durante la apnea
reflgja que produce este procedimiento®.

Por Ultimo, la correlacion entre las alteracio-
nes detectadas con TC no siempre guardan co-
rrelacion con las pruebas de funcidn pulmonar®.
La presencia de bronquiectasias debido a FQ no
deben contraindicar € gercicio, toda vez que €
desempefio en pruebas de gercicio en estos pa-
cientes no difiere con los obtenidos por pacien-
tes con bronquiectasias de otra causa'”.
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